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Patologfa testicular en la edad pedidtrica: criptorquidia, escroto

agudo y varicocele

C. CEBRIAN MUINOS, J. LIRAS MUNOZ, C. MORENO ZEGARRA, R. AYUSO VELASCO

Servicio de Cirugin Pedidtrica. Complejo Asistencial Universitario de Salamanca.

RESUMEN

La patologia testicular supone una parte principal del
dfa a dfa del cirujano pedidtrico. Tanto por su frecuencia
como por su morbilidad es muy importante prestar la debida
atencién a la patologfa, tanto malformativa como adquirida
(aguda y cronica), del testiculo en el nifio. La criptorquidia o
ausencia de teste en el escroto es la malformacién genitou-
rinaria mds frecuente. Se trata de una malformacién asin-
tomatica de cuyo adecuado manejo y correccién precoz va
a depender el prondstico del teste, asi como el riesgo de
malignizacién en la edad adulta. La torsién testicular es un
evento agudo que consiste en el giro sobre si mismo del 6rga-
no, comprimiendo el pediculo y comprometiendo el aporte
sanguineo al teste, que si se mantiene en el tiempo conduce
a una necrosis testicular. El pronto reconocimiento de este
cuadro dentro del sindrome de escroto agudo serd vital
para conseguir corregir la torsién e impedir la pérdida de
la génada. El varicocele se define como una dilatacién vari-
cosa de las venas del plexo pampiniforme a nivel del cordén
espermatico. Puede ser asintomdtico o generar molestias. Su
efecto sobre la fertilidad no estd completamente esclarecido
y las indicaciones quirtirgicas, al igual que la técnica idénea
son asuntos sujetos a controversia. En el presente texto se
repasan los conceptos referentes a estos temas, actualizando
las recomendaciones de diagnéstico y manejo.

Palabras clave: Criptorquidia; Teste no palpable; Pedia-
tria; Torsion testicular; Varicocele.

ABSTRACT

Testicular pathology occupies the main part of the day
to day work of the pediatric surgeon. Both because of its
frequency as well as its morbidity, it is very important to
pay attention to the malformative and acquired (acute and
chronic) pathology of the testis in the boy. Cryptorchidism
or absence of the testis in the scrotum is the most frequent
genitourinary malformation. This is an asymptomatic mal-
formation whose adequate management and early correc-
tion will depend on the prognosis of the testis and the risk
of malignization in the adult age. Testicular torsion is an
acute event that consists in the twisting of the organ on
itself, with compression of the testicular pedicle, affecting
the blood supply to the testis. If this is maintained over
time, it leads to a testicular necrosis. Early recognition of
this picture within the acute scrotum syndrome will be
vital to be able to correct the torsion and prevent loss of
the gonad. Varicocele is defined as a varicose dilation of the
pampiniform plexus on the level of the spermatic cord. It
can be asymptomatic or generate discomfort. Its effect on
fertility has not been completely clarified and the surgical
indications and the best treatment are matters subject to
controversy. In the present text, the concepts regarding these
subjects are reviewed, updating the recommendations for
diagnosis and management.

Key words: Cryptorchidism; Nonpalpable testis; Pedia-
trics; Testicular torsion; Varicocele.
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CRIPTORQUIDIA

Concepto y terminologia

Se considera criptorquidia cualquier situacién en la
que el testiculo estd permanentemente ausente de la bolsa
escrotal(?). La criptorquidia es la anomalfa congénita geni-
tourinaria mds frecuente y engloba la ausencia del teste, asi
como el mal descenso testicular. Los verdaderos testes mal
descendidos han detenido su trayecto en algtn punto a lo
largo de su migracién hacia el escroto. Pueden detenerse a
nivel de la cavidad abdominal o pueden ser palpables en
el canal inguinal o justo fuera del anillo inguinal externo,
que es la localizacién mds frecuente en los testes no des-
cendidos®.

Puede ser unilateral (leve predominio del lado izquierdo)
o bilateral hasta en un 10% de los casos.

La mayoria de los testiculos no descendidos al nacimien-
to completan su descenso en los primeros 4 meses de vida.
El descenso espontdneo a partir de los seis meses es raro.

Es una malformacién comtin que implica complicacio-
nes de infertilidad y malignidad. Dado que se trata de una
malformacién asintomatica, es particularmente relevante
hacer hincapié en la importancia del diagnéstico y trata-
miento precoz. La situacién anatémica normal del teste en
el escroto proporciona unas condiciones de temperatura y
ambiente peculiares al teste y es sabido que la orquidopexia
precoz mejora el prondstico en términos de riesgo de malig-
nizacién(®. No menos importante es el objetivo de alojar la
goénada en un lugar facilmente accesible a la exploracién
y futura autoexploracién del paciente en la adolescencia y
edad adulta, lo cual permitird un diagndstico precoz de una
eventual tumoracion testicular.

Terminologia
La diversidad y prolijidad de la nomenclatura referente

al mal descenso testicular ha contribuido a la confusién en
el diagndstico y manejo de la criptorquidia. La clasificacién
puede simplificarse para caracterizar dicotémicamente las
situaciones fisioldgicas y patoldgicas y ahorrar distinciones
terminoldgicas futiles:

¢ Criptorquidia: teste situado permanentemente fuera del
escroto a los 4 meses de edad (o edad corregida para
prematuros).

* Teste palpable o no palpable: si el teste es palpable y
estd fijo o no alcanza la bolsa, o bien es posible movi-
lizarlo hasta la bolsa, pero reasciende inmediatamente
a la situacion donde se encontraba estaremos ante un
criptorquidia con teste palpable (70-80% de los casos).
Si la palpacion meticulosa de la regién inguinoescrotal
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no permite detectar testiculo, lo clasificaremos como
criptorquidia con teste no palpable (20% restante).

* Ausencia de testiculo: puede deberse a agenesia o bien
a atrofia secundaria a un accidente vascular intrauterino
(torsi6n testicular prenatal)

¢ Teste retractil o “en ascensor”: no deberfa caracterizarse
como patologfa testicular, ya que se trata de testes com-
pletamente normales que son expulsados del escroto por
efecto de un reflejo cremastérico vigoroso sobre un teste
prepuberal. Es completamente fisiol6gico y frecuente en
la edad pediétrica. Si en la exploracion testicular se palpa
el testiculo, se logra descender sin tensién y permanece en
escroto al soltarlo, estamos ante una exploracion testicular
normal para la edad pedidtrica, y como tal, no debe ser
catalogada como criptorquidia; el apelativo “teste retrac-
til” o0 “teste en ascensor” da idea de una condicién peculiar
o anormal del teste, cuando en realidad la salida del teste
prepuberal de la bolsa por efecto de la contraccién del
cremdster es absolutamente normal y habitual en la edad
pedidtrica.

* Criptorquidia adquirida: se trata de testes que aparente-
mente estdn bien situados en la primera infancia y a lo
largo de la edad escolar o comienzo de la pubertad comien-
zan a ascender hasta salir del escroto. Suele responder a
testes con cordén laxo que permite descender a escroto en
los primeros afios, pero con anomalfas en la fijacion del
teste (gubernaculum de insercién aberrante...)34.

Epidemiologia

La criptorquidia es la anomalia congénita genital mas
frecuente. Aparece en el 3% de los recién nacidos a término
y esa cifra se eleva hasta el 33-45% en prematuros o pacientes
con peso inferior a 2.500 g al nacimiento. La mayoria des-
cienden espontdneamente durante el primer afio de vida,
haciendo que la incidencia de criptorquidia al afio de edad
descienda hasta el 1%. El descenso espontdneo del teste mds
alld del afio de vida es muy improbable.

A esta entidad hay que afiadirle la criptorquidia adqui-
rida, en la que un testiculo aparentemente bien situado va
queddndose fuera del escroto con el transcurso de los afios, a
lo largo de la edad escolar. La tasa de criptorquidia adquirida
se ha cifrado en un 2%®.

Aproximadamente un tercio de los testiculos criptorqui-
dicos son no palpables en la exploracién.

La criptorquidia puede presentarse asociada con otras
anomalias uroldgicas, tales como hipospadias o valvulas
de uretra posterior y otras, defectos del tubo neural como,
paradlisis cerebral, asf como formando parte de sindromes
(Prune-Belly, Prader-Willi, Kallman, Noonan...).



Embriologia

El descenso testicular es un proceso complejo y parcial-
mente desconocido. La migracién testicular resulta de una
interaccion de mdltiples factores (endocrinos, paracrinos,
mecénicos y de crecimiento). Cualquier desviacién del pro-
ceso normal puede resultar en una criptorquidia.

Todo comienza cuando la cresta gonadal indiferenciada
se diferencia a testiculo en la semana 6-7° (gen SRY). Poco
después las células de Sertoli empiezan a producir factor
inhibidor mulleriano que inhibe el desarrollo de las estruc-
turas mullerianas y las células de Leydig comienzan en la
semana 9” a producir testosterona y estimulan el desarrollo
de las estructuras derivadas del conducto de Wolff, inclui-
dos el epididimo y el conducto deferente. La exposicién
prenatal a antiandrégenos en ratas y a estrégenos produce
criptorquidia.

Podemos diferenciar dos etapas importantes en la migra-
ci6n testicular, la fase abdominal y la inguinal. La fase abdo-
minal es andrégeno-independiente y mediada por la hormo-
na descendina. El testiculo permanece en el abdomen cerca
del anillo inguinal profundo hasta su descenso a través del
canal inguinal en el tercer trimestre.

El paso por canal inguinal (semana 22°-28") se produce
por interaccién de factores mecédnicos, hormonales y neu-
rotransmisores, tales como la persistencia del conducto
peritoneo-vaginal (CPV), cambios en la presién abdomi-
nal, regresion del gubernaculum, efecto de los andrégenos,
gonadotropinas, factor inhibidor mulleriano, etc.

Hay dos hormonas cruciales en el descenso testicular
(ambas producidas por el propio teste), el factor 3 insulina-
like (INSL3) y la testosterona, mientras que tres factores
anatémicos clave son el gubernaculum testis, el ligamento
suspensorio craneal y el conducto peritoneo-vaginal (CPV).
El gubernaculum fija el teste cerca del anillo inguinal profun-
do mientras el rifién migra cranealmente, y los andrégenos
favorecen la involucién del ligamento suspensorio craneal,
facilitando la migracion caudal del teste. Se cree que la pre-
sién intraabdominal posteriormente produce la protrusién
del conducto peritoneo-vaginal a través del canal inguinal,
trasmitiendo la presién al gubernaculum y continuando el
descenso testicular®?),

El conducto peritoneo-vaginales una estructura embrio-
légica que forma una evaginacién del peritoneo que acom-
pafia al teste en su migracion. La parte mds distal formara
parte de las cubiertas testiculares (vaginal testicular) y la
zona media, entre el peritoneo y la vaginal testicular debe
obliterarse totalmente al completarse la migracién testicular,
dando lugar a un remanente fibroso. El fallo de cierre del
CPV constituye el mecanismo fisiopatolégico de la aparicion

C. CEBRIAN MUINOS Y COLS.

‘ Teste ausente de la bolsa ‘

|
! l

Teste palpable Teste no palpable

4

Baja a bolsa y No baja/no Laparoscopia
permanece: permanece: (bilateral:
normal orquidopexia test normal)

Figura 1. Algoritmo simplificado de manejo del teste ausente de
la bolsa escrotal.

de hernia inguinal indirecta en nifios. Al no completarse el
proceso normal de alojamiento del teste en escroto no suele
producirse un cierre del CPV, de manera que la mayorfa de
testes criptorquidicos presentardn una persistencia del CPV
(también llamada “hernia acompanante”, generalmente sin
manifestacion clinica) que se repara quirtrgicamente en el
momento de la orquidopexia. La seccién del CPV es una
maniobra quirtrgica crucial para lograr descender el teste
al escroto.

Diagnéstico
Exploracion fisica

El diagnéstico de la criptorquidia es eminentemente cli-
nico y la exploracién princeps y absolutamente concluyente
serd la palpaci6n concienzuda de la regién inguinoescrotal.
La inspeccién inicial orienta en datos como la hipoplasia
escrotal (tipico de criptorquidia) o hipertrofia del teste con-
tralateral, frecuente en los testes tinicos. Los hallazgos en la
palpacion serdn determinantes en catalogar un teste como
normal, criptorquidico o indicar la via de abordaje del teste
(inguinotomia o laparoscopia) (Fig. 1).

La exploracién debe hacerse, en condiciones ideales, con
el paciente relajado, en una sala con temperatura adecua-
day con paciencia y detenimiento. Merece la pena dedicar
tiempo a esta exploracién que serd vital en el diagnéstico y
manejo. La exploracién tradicional se realiza con el paciente
en dectibito supino y en cuclillas.

Una exploracién detallada de la zona nos ofrecera
informacién de la presencia del teste, su tamafio (normal,
hipotréfico, atréfico), asi como de los elementos del cordén
espermético. Explorando al paciente desde su derecha, la
mano izquierda debe localizar y fijar el cordén espermatico
anivel de la rama del pubis (canal inguinal) y con la mano
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derecha palparemos cuidadosamente desde la espina iliaca
a lo largo del canal inguinal hacia el escroto, desplazando
suavemente las estructuras subcutdneas hasta localizar el
testiculo. Una vez localizado, intentaremos descender el teste
hacia el escroto y observar si permanece en la bolsa. El teste
en la edad pedidtrica no tiene porqué permanecer todo el
tiempo en la bolsa escrotal. Es importante enfatizar que el
teste infantil es un érgano pequefio que puede ser expul-
sado de la bolsa tras la contraccién vigorosa del musculo
cremdster en pacientes con reflejo cremastérico facilmente
reproducible. Un teste que es palpable fuera del escroto,
pero en la manipulacién desciende a la bolsa sin tensién y
permanece allf mientras no se active el reflejo cremastérico
se considera un testiculo normal en nifios, que no precisa
mds seguimiento que las revisiones protocolizadas del nifio
sano por su pediatra de atencién primaria.

Sin embargo, si el testiculo no puede ser descendido has-
ta la bolsa o bien cuando alcanza la bolsa inmediatamente
reasciende, estamos ante un testiculo mal descendido o crip-
torquidico que precisard tratamiento quirtirgico.

En caso de que no palpemos testiculo a nivel inguinoes-
crotal podemos encontrarnos ante dos situaciones: ausencia
congénita del teste o teste mal descendido intraabdominal.
Para discriminar entre estas situaciones es imprescindible
practicar una exploracién laparoscépica® que serd diagndsti-
ca y eventualmente terapéutica en el mismo acto quirtrgico.

Algunos testiculos pueden hacerse eventualmente palpa-
bles a nivel inguinal o no palpables en otras exploraciones.
Son los llamados peeping testis que se sittian entre el abdomen
y el anillo inguinal profundo y se hacen palpables cuando
se insintian en el interior del canal inguinal y no palpables
cuando caen hacia la cavidad abdominal. Puede resultar ttil
realizar una palpacién con maniobra de “ordefio” desde el
hipogastrio hacia canal inguinal para empujar el teste hacia
el interior del canal.

La palpacion inguinal en pacientes obesos puede ser muy
compleja. La primera maniobra previa a cualquier abordaje
quirtrgico en quiréfano es la palpacion bajo anestesia. Hasta
un 18% de testes no palpables en la consulta se hacen pal-
pables bajo anestesia general®.

Pruebas de imagen

La ecografia o la RMN carecen de utilidad en el manejo
de la criptorquidia®. La ecograffa para el diagndstico de
criptorquidia ofrece una sensibilidad del 45% y una especifi-
cidad del 78%. En el caso del teste palpable, no van a ofrecer
mads informacién que la palpacién detallada y en el caso del
teste no palpable no poseen una sensibilidad suficiente para
discriminar un pequefio teste (sensibilidad muy escasa para
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estructuras de partes blandas menores de 1 cm) en el interior
de la cavidad abdominal. La RMN es una exploracién que
precisa sedacion en nifios, y en caso de ser negativa (no
se evidencia teste) no exime de realizar una laparoscopia
porque existe el riesgo de dejar un teste intraabdominal no
visualizado en la prueba de imagen, y que podria malignizar
(5%) enla edad adulta y, ademds, no es accesible a la palpa-
cién con lo que se yugula la posibilidad de un diagndstico
precoz de la tumoracién. En resumen, un resultado negativo
en las pruebas de imagen no es diagndstico de ausencia de
testiculo. En caso de hallarse un teste intraabdominal en la
prueba de imagen igualmente serd precisa una maniobra
quirdrgica bajo anestesia general para descenso y pexia del
teste o bien extirpacion en caso de atrofia.

Pruebas endocrinoldgicas

En general, no estdn indicados test hormonales en el
manejo de la criptorquidia unilateral. El tinico caso en que
cobran mds importancia las pruebas endocrinoldgicas es
en el caso de la criptorquidia bilateral no palpable. En esta
situacion, el diagndstico diferencial se establece entre teste
intraabdominal bilateral, anorquia, sindrome de insensibili-
dad a andrégenos o anomalfa cromosémica. En estos casos la
valoracién conjunta con endocrinologfa pedidtrica es impres-
cindible. Si la FSH y LH basales estdn elevadas en un nifio
menor de 9 afios, debemos sospechar anorquia. En caso de
FSH y LH normales, se puede realizar la prueba de estimula-
cién de B-hCG: si se produce una elevacién de testosterona,
indica que existe tejido testicular funcionante y es obligatoria
una exploracién laparoscépica. Sin embargo, aun cuando
no hay una elevacién adecuada de la testosterona podemos
encontrarnos ante testes no funcionantes intraabdomina-
les y es preciso igualmente explorar la cavidad abdominal
para descartar la presencia de restos testiculares. El test de
estimulacién de B-hCG no distingue entre teste normal no
palpable o remanentes testiculares atréficos funcionantes.
En definitiva, con independencia de los resultados en las
pruebas hormonales, en las criptorquidias no palpables seré
precisa una laparoscopia, tinico procedimiento considerado
valido en la actualidad para descartar la presencia de tejido
testicular, normal, atréfico, funcionante o no en la cavidad
abdominal®?.

Manejo
Calendario quiriirgico

Se recomienda realizar la orquidopexia entre los 12-18
meses (European Association of Urology), ya que la posibilidad
de descenso espontdneo a partir de los 12 meses es infima®9).
La orquidopexia precoz reduce el riesgo de torsion testicular,



facilita la exploracién testicular, mejora la funcién endocri-
nolégica del testiculo, disminuye el riesgo de malignizacién
y confiere un aspecto normal al escroto.

Tratamiento hormonal

El tratamiento hormonal no puede sustituir al tratamien-
to quirdrgico en la criptorquidia®?. Estudios recientes han
valorado la administracién de LHRH y hormona liberado-
ra de gonadotropinas como tratamiento coadyuvante a la
orquidopexia para mejorar la fertilidad®.

Abordaje quirirgico y técnicas
Teste palpable

Para el teste palpable en canal inguinal el abordaje estdn-
dar es la inguinotomia para realizar la liberacién del teste a
estructuras circundantes y la diseccién del cordén esperméd-
tico. A continuacidn, a través de una incision escrotal, se crea
una neobolsa escrotal subdartos donde se fijard el testiculo.
La técnica de Bianchi aborda estos testes por una incisién a
nivel de la rafz escrotal.

Teste no palpable
En el teste no palpable se realizarad una laparoscopia(29.

De esta manera se puede establecer un diagndstico certero.

Podemos encontrarnos antes diversas situaciones, a saber:

* Ausencia del teste: en la cavidad abdominal no se
encuentra teste, generalmente se visualizan las estruc-
turas del cordén formadas que se afilan hasta desapa-
recer (vanishing testis). Se apunta a una posible etiologia
isquémica (accidente vascular prenatal) para este cuadro.

¢ Teste atréfico intraabdominal: cuando el aspecto macros-
copico del testiculo intraabdominal es manifiestamente
andmalo, de muy pequefio tamafio y con rasgos displé-
sicos se recomienda la extirpacién, ya que el prondstico
del 6rgano en caso de lograr la pexia es muy pobre y
en caso de dejarlo alojado en el abdomen el riesgo de
malignizacién asciende al 5% y no serd accesible a la
palpacién para cribado precoz de masas testiculares.

¢ Teste intraabdominal de aspecto viable: tras el hallazgo
de un teste con aspecto de normalidad se iniciardn las
maniobras para el descenso y pexia del mismo en la bol-
sa escrotal. La técnica mds extendida de orquidopexia
laparoscépica es la técnica de Mininberg en un tiempo,
que fija el teste al escroto en un solo acto quirdrgico. A
veces, la tension sobre los vasos sanguineos tras la orqui-
dopexia puede causar compromiso vascular en el teste y
condicionar atrofia a medio plazo. Para los casos de testes
situados muy altos o con pediculos muy cortos (no sus-
ceptibles de orquidopexia laparoscépica en un tiempo)
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se emplea la técnica en dos tiempos de Fowler-Stephens.
Se basa en la existencia de un triple aporte sanguineo del
teste (vasos espermaticos, arteria deferencial y aferencias
del gubernaculum) y secciona los vasos espermaticos en
el primer tiempo. Al cabo de unas semanas se realiza
el segundo tiempo con una laparoscopia que permite
valorar si el teste sigue viable tras la seccién y ya mds
libre de fijaciones, se puede descender en este segundo
tiempo a escroto.

Pronéstico
Fertilidad

El teste no descendido, asf como el 6rgano contralateral
de un paciente con criptorquidia es histolégicamente anor-
mal, segtin estudios realizados en biopsias testiculares toma-
das en el momento de la orquidopexia. Desde el punto de
vista clinico, el seminograma de los pacientes con historia de
mal descenso testicular muestra parametros subéptimos. Sin
embargo, y a pesar de estos hallazgos, la tasa de infertilidad
de los pacientes con antecedente de criptorquidia unilateral
es comparable a la poblacién general (10%), pero en caso de
criptorquidia bilateral, la tasa de infertilidad multiplica por
6 la de varones con testes normodescendidos®3).

La infertilidad se relaciona con la localizacién del teste:
los pacientes con teste intracanalicular o intraabdominal
tienen mayores tasas de infertilidad que los pacientes con
testes inguinales.

Los mecanismos responsables de la infertilidad en la
criptorquidia parecen mediados por efecto en las células
de Leydig y Sertoli, asf como anomalfas en estructuras deri-
vadas del conducto de Wolff (epididimo y conducto deferen-
te) lo cual afiade dificultades de transporte de un esperma
insuficiente(19),

Los estudios referentes a fertilidad en pacientes pedia-
tricos son dificiles y exigen tiempos de observacién muy
prolongados, lo cual dificulta la homogeneidad de trata-
miento y comparabilidad de las muestras. Recientemente,
han comenzado ensayos clinicos con terapia coadyuvante
con LHRH tras orquidopexia que parecen mejorar la tasa de
fertilidad. Un estudio similar muestra mejoria de la fertilidad
en pacientes tratados precozmente con hormona liberadora
de gonadotropinas previa a orquidopexia®?.

Riesgo de malignizacidn

La criptorquidia incrementa el riesgo de presentar tumor
testicular en la edad adulta en una proporcién poco escla-
recida (se han apuntado datos desde 2 a 8 veces mds que
la poblacion general). El riesgo de malignizacion varfa en
funcién de la localizacién original del teste criptorquidico:
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asf, el riesgo de malignizacion en testes inguinales es del 1%
y en intraabdominales el 5%.

El tipo de tumor mds frecuente en testes que quedan
retenidos (sin tratar) en el abdomen es el seminoma (74%),
sin embargo, en los tumores aparecidos sobre testes criptor-
quidicos adecuadamente tratados mediante orquidopexia,
independientemente de su localizacién original, son pre-
dominantemente tumores de células germinales no semi-
nomatosos (63% ).

Existen dos teorfas para explicar el incremento del riesgo
de tumores en testes criptorquidicos: la primera se basa en
el potencial carcinégeno del ambiente en que se encuentra
un teste no descendido. En base a esta teoria se preconiza
un tratamiento precoz de la criptorquidia, para minimizar
el efecto negativo del ambiente sobre el teste. En este senti-
do, estudios retrospectivos muestran que la orquidopexia
mds tardia (después de los 10 afios) se asocia con un riesgo
multiplicado por 6 de presentar un tumor testicular. La otra
teorfa atribuye el riesgo de malignizacién a una disgenesia
testicular, postulando que existe una etiologia hormonal o
disgenética que favorece simultdneamente la criptorquidia
y el tumor testicular. En pacientes con criptorquidia, el 20%
de los tumores aparecen en el teste contralateral normodes-
cendido, dicho de otra manera, el teste normodescendido
presenta igualmente un importante riesgo relativo de malig-
nizacion®9,

Aspectos cosméticos y psicosociales

En el caso de ausencia congénita de testiculo, 0 necesidad
de orquidectomia por atrofia, se ofrece al paciente y a la fami-
lia la posibilidad de la colocacién de una prétesis testicular
que restituya el aspecto anatémico normal al escroto. En
general, suele implantarse una prétesis de tamafio pequefio
en la primera infancia para minimizar la hipoplasia escrotal.
Esta se recambiaria en torno a la pubertad por una de tamario
mds acorde con el teste adulto.

ESCROTO AGUDO

Concepto de escroto agudo

El escroto agudo es un cuadro clinico bien definido que
se caracteriza por dolor e inflamacién escrotal de aparicién
stibita. Puede deberse a miiltiples causas, de entre las cuales
es de vital importancia discriminar la hernia inguinal incar-
cerada y la torsion testicular, ya que son dos cuadros que
requieren un manejo concreto y muy urgente.

El cuadro clinico se define por un dolor escrotal general-
mente intenso de instauracion aguda que puede acompafiar-
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se de cortejo vegetativo (diaforesis, hipotensién, nduseas y
vémitos). En lactantes y pacientes que no pueden expresarse
verbalmente es importante recordar que ante un cuadro de
irritabilidad con o sin vémitos deberemos siempre explorar
con detenimiento el drea inguinoescrotal®?.

Manejo diagnéstico

La anamnesis concordante con instauracién brusca de
dolor stbito a nivel inguinoescrotal que puede irradiarse
hacia la regién lumbar o abdomen y cuadro vegetativo acom-
pafiante orienta el diagndstico.

En la exploracion fisica encontraremos un hemiescroto
flogético, tumefacto, eritematoso y doloroso a la palpacién.
En la torsi6n testicular podemos encontrar un teste horizon-
talizado cuya elevacién en la exploracién incrementa el dolor
(signo de Prehn). El reflejo cremastérico estard abolido en el
lado afecto. En estadios avanzados de la torsion, general-
mente con infarto testicular encontraremos empastamiento
de las cubiertas testiculares, muy adheridas al teste que estd
aumentado de tamario.

La ecografia Doppler escrotal es una exploracién inelu-
dible en el escroto agudo. Ofrece una gran sensibilidad y
especificidad para el diagndstico de la patologfa escrotal. La
valoracion del flujo escrotal mediante Doppler sera crucial
en el diagndstico de torsion testicular y, por lo tanto, en
la indicacién de cirugfa urgente. La valoracién del flujo
testicular en nifios preptberes puede ser dificultoso con
Doppler.

Torsion testicular

La torsidn testicular consiste en un giro completo (o
varios) del érgano testicular sobre s{ mismo que compri-
me las estructuras vasculares del pediculo y resulta en una
isquemia del 6rgano que a las pocas horas de su instauracion
produce dafios irreversibles y necrosis testicular.

Es el cuadro escrotal agudo mds grave porque, si no se
trata a tiempo, puede ocasionar la pérdida de la génada.

Existen dos picos de incidencia de torsién testicular en la
edad pedidtrica, en el periodo neonatal y durante la puber-
tad, aunque puede aparecer en cualquier momento durante
la infancia. La incidencia estimada es de 1 cada 400 varones
menores de 25 afios®10),

Hay dos tipos de torsién testicular segtn la altura de
la rotacién: la extravaginal, que sucede por encima de la
cubierta vaginal y en nifios es practicamente exclusiva de
los neonatos, y la intravaginal, la mas frecuente en la pobla-
cién pedidtrica. La intravaginal se debe a una posicién muy
horizontalizada del teste con fallo de fijacién del teste a la
vaginal.



Los testes criptorquidicos (inguinales o abdominales)
presentan un riesgo superior de torsion testicular, y la his-
toria clinica y la exploracién atipicas pueden retrasar el
diagnéstico en estos casos.

Si hay una sospecha firme de torsién testicular segtin la
historia clinica, hallazgos semiolégicos y hallazgos ecogré-
ficos estd indicada una exploracién quirtirgica urgente, ya
que la viabilidad de la génada detorsionada depende del
tiempo que haya transcurrido desde la instauracién de la
torsién hasta su resolucion. En las detorsiones practicadas en
las primeras 4-6 horas, la viabilidad de la génada es practi-
camente del 100%. A partir de las 12 horas desde el inicio del
cuadro la viabilidad desciende drasticamente hasta el 20%
y cuando han transcurrido més de 24 horas no hay ninguna
probabilidad de encontrar un teste viable.

El abordaje tradicional se realiza mediante escrototomia,
con exploracién y detorsién de la génada que se envuelve
en compresas templadas para reactivar su reperfusion. Si
una vez realizadas estas maniobras el érgano tiene aspecto
viable, se fija a las cubiertas adecuadamente para evitar una
recidiva de la torsion. Si por el contrario el teste no recupera
la coloracién tras la detorsién y muestra un aspecto franca-
mente necrético habrd que optar por la orquidectomia. El
tejido testicular atréfico dejado in situ puede dafiar el teste
contralateral por mecanismos no del todo aclarados (posible-
mente autoinmunitarios), aunque no hay evidencia actual de
que esto tenga repercusion clinica en términos de fertilidad y
paternidad a largo plazo. Estd indicado realizar en la misma
cirugia urgente una exploracién y pexia del contralateral,
ya que la anomalia de la fijacion testicular que propicia la
torsién (malformacién en “badajo de campana”) a menudo
es bilateral, asi se evitarian torsiones futuras.

Se describe una alternativa que es la detorsion manual
no quirtrgica del teste bajo sedacién, procedimiento poco
empleado en nifios. Consiste en girar el teste a través de la
piel y las cubiertas testiculares (cldsicamente se asume que
el teste se torsiona de lateral hacia medial, pero hasta un
tercio de los casos pueden presentar el giro en el sentido
contrario) para resolver la torsion. El éxito de la maniobra
se comprueba con la mejorfa del dolor y la recuperacién del
flujo testicular en el Doppler. Esta maniobra no exime de
una exploracién quirtirgica porque es posible que persista
una torsién parcial y es preciso fijar el teste para prevenir
nuevos episodios de torsién.

Torsion testicular neonatal

La torsion testicular neonatal (en menores de 30 dias
de vida) es infrecuente, pero tiene entidad y caracteristicas
propias que merecen ser desgranadas por separado.
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Incluye las torsiones prenatales (80%), accidente vascular
que sucede intratitero, suele ser evidenciada en la explora-
cién inmediata del recién nacido; y las postnatales (20%)
en las que un paciente que presentaba testes normales al
nacer manifiesta en sus primeros 30 dfas de vida una tor-
sién del testiculo. Las torsiones testiculares neonatales son
tipicamente extravaginales, es decir, implican al teste inte-
gro incluyendo las cubiertas, ya que la vaginal testicular en
neonatos no estd fijada a la pared escrotal.

Las torsiones neonatales suponen un 10-15% de todas
las torsiones testiculares en la edad pedidtrica. Posiblemente
estd cifra estd infraestimada, ya que muchos casos de atrofia
testicular o vanishing testis pueden ser debidas a accidentes
vasculares por torsién intrattero1),

La fisiopatologia de la torsién testicular neonatal es des-
conocida. Se cree que la torsién prenatal ocurre cuando el
teste ya ha descendido al escroto, pero antes de que se fije
adecuadamente en él.

El manejo de la torsion testicular es controvertido®. En
el caso de la torsién prenatal con un teste ya atréfico, la
atencion debe centrarse en preservar el teste sano. No hay
evidencia ni unanimidad en la necesidad de fijar el teste sano
contralateral en la torsi6n testicular neonatal. En el caso de
un paciente recién nacido con flogosis escrotal, hay varias
opciones vélidas de tratamiento, en tanto se desconoce la
duracién del cuadro: algunos grupos realizan exploracién
quirdrgica urgente para eventual detorsién (aunque la tasa
de viabilidad en recién nacidos con torsién perinatal es baji-
sima), y otros plantean cirugfa diferida para exploracion y
orquidectomia de restos con o sin pexia contralateral.

Epididimitis

Inflamacién del epididimo que cursa como escroto
agudo. En pacientes prepuberales sin actividad sexual los
agentes causales mds frecuentemente encontrados son Myco-
plasma pneumoniae, enterovirus y adenovirus. En pacientes
sexualmente activos, los gérmenes més habituales son Chla-
mydia y Neisseria gonorrhoeae ®.

Ante la sospecha de epididimitis solicitaremos una eco-
grafia Doppler escrotal que mostrard conservacién e incluso
incremento del flujo al teste afecto, y sedimento y sistema-
tico de orina y urinocultivo, aunque en nifios preptiberes la
etiologfa principal es virica, con lo que puede manejarse con
reposo y antiinflamatorios si el urinoandlisis resulta normal.
En caso de infecciones bacterianas o de trasmisién sexual,
serd preciso afladir el antibi6tico adecuado a cada germen®).

Las orquitis (inflamacién del teste) son menos frecuen-
tes y pueden ser viricas (parotiditis, rubéola, parvovirus) o
bacterianas por Brucella, por ejemplo.
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Torsion de apéndice testicular

El apéndice testicular es un pequefio remanente embrio-
légico del conducto de Muller situado en la region antero-
superior del teste. El apéndice del epididimo es un pequefio
vestigio del conducto de Wolff situado en la cabeza del epidi-
dimo. Tienen forma pediculada y mévil que los predispone
a torsionarse, originando un dolor testicular leve a modera-
do. En la exploracion, encontraremos un teste doloroso a la
palpacién, en especial en la zona del apéndice torsionado y
en la transiluminacién es posible visualizar un punto azul
que corresponde con el apéndice infartado sobre el teste. La
ecograffa Doppler escrotal suele confirmar el diagndstico
y permite tratamiento conservador con antiinflamatorios
y reposo®).

VARICOCELE

Concepto

El varicocele es una dilatacién y tortuosidad anormal de
las venas del plexo pampiniforme del cordén espermdtico
a nivel del escroto, que es el plexo venoso responsable del
drenaje sanguineo de las venas testicular, pudenda y cre-
mastérica. La gran mayoria (85-95%) aparecen en el hemies-
croto izquierdo, ya que la anatomfa del drenaje de la vena
espermadtica en la vena renal izquierda (formando un dngulo
de casi 90° con la vena renal) obliga a un flujo venoso muy
vertical en contra de la gravedad. Sin embargo, en el lado
derecho la vena espermadtica drena en la vena cava inferior
en un dngulo mucho mds suave. Se desconoce la etiologia de
este tipo de varicoceles primarios e idiopaticos, pero se cree
que su fisiopatologia debe estar relacionada con un meca-
nismo de incompetencia valvular de las venas a ese nivel®.

Es muy frecuente: aproximadamente el 15% de los ado-
lescentes varones presentan varicocele. Sin embargo, solo el
10-15% de los varones con varicocele presentan problemas
de fertilidad(¥.

Aungque si se ha relacionado el varicocele con disminu-
cién del volumen testicular ipsilateral o con deterioro del
espermiograma, no hay evidencias del efecto del varicocele
sobre las tasas de fertilidad o de paternidad.

Diagnéstico

El paciente con varicocele puede estar asintomaético o
consultar por molestias, pesadez o pinchazos a nivel del
escroto. La valoracién del varicocele debe comenzarse con el
paciente en bipedestacion. Si a la inspeccién se hace visible
un aumento de tamafio del hemiescroto con masa de elemen-
tos tortuosos paratesticulares, nos encontramos ante un vari-
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TaBLAL ~ DIAGNOSTICO DIFERENCIAL DEL AUMENTO DE TAMANO
ESCROTAL INDOLORO.

Diagnéstico Transiluminacién Palpacién

Varicocele Opaca “Saco de gusanos”
retrotesticular

Tumor testicular Opaca Masa pétrea

Hidrocele Translicida Liquido en torno al
teste

Quiste funicular Transldcida Discretamente tensa

(hidrocele del cordén)

Quiste de epididimo ~ Transltcida Quiste pequefio, bien

definido y localizado

cocele grado III (visible). Pediremos al paciente que realice
maniobra de Valsalva para evidenciar varicoceles leves solo
palpables con Valsalva (grado I). La exploracién continda
en dectbito supino. Esta maniobra ayuda a discriminar los
varicoceles idiopaticos o primarios que disminuirdn consi-
derablemente de intensidad en dectibito de aquellos secun-
darios a obstruccién de la vena cava inferior que apenas se
modifican con el cambio de posicién.

Si el varicocele es derecho, persiste en dectibito supino,
se ha instaurado de forma muy aguda, entonces habrd que
descartar obstruccién (trombosis, masa abdominal...) de la
vena cava inferior mediante ecograffa Doppler abdominal.

En la palpacién, encontraremos una masa blanda escrotal
retrotesticular, compuesta por multiples elementos tortuosos
(venas dilatadas) que cldsicamente se describe con aspecto
de “bolsa de gusanos”.

Es importante valorar el tamafio testicular con orquidé-
metro o mediante ecograffa(314).

El diagnéstico diferencial se establece con las masas
escrotales indoloras, tales como tumores testiculares, hidro-
celes, quistes de epididimo, etc. (TablaI).

Clasificacién

Existen varias clasificaciones, radiolégicas y clinicas.
Resefiamos aqui la clasificacion clinica mds extendida y
aceptada por la European Society for Paediatric Urology. Habla-
remos de varicocele subclinico o grado 0 cuando se trata de
un varicocele detectado en una exploracién ecografica pero
imperceptible en la exploracion fisica. El grado I serd un
varicocele palpable exclusivamente en Valsalva, el grado II
es palpable sin maniobra de Valsalva en bipedestacién y el
grado III es un varicocele evidente a la inspeccién, esto es,
visible a través de la piel escrotal (Tabla II).



TABLAII.  GRADOS DE VARICOCELE.

Grado 0 Detectado en ecograffa. Imperceptible en la
(subclinico) exploracién

Gradol Palpable solo en Valsalva

Grado II Palpable en bipedestacién

Grado III Visible a través de la piel escrotal

El grado de varicocele no guarda correlacién con infer-
tilidad o anomalfas en el espermiograma en adultos. Los
estudios realizados en adolescente relacionando grado de
varicocele y tamafio testicular han tenido resultados dis-
crepantes.

Manejo y tratamiento
Indicacion quirirgica

No existen pautas definidas y establecidas para el tra-
tamiento del varicocele en la infancia. Las indicaciones de
tratamiento activo (embolizacidn, cirugfa abierta por via
inguinal o técnicas laparoscopicas) son controvertidas y no
hay evidencia de qué grupo de pacientes se beneficiarian de
una correccién del varicocele. En la actualidad, se restringe
el tratamiento quirtdrgico para aquellos varicoceles que sean
sintomaticos (pesadez, dolor), bilaterales o que condicione
hipotrofia del teste afecto (diferencia de volumen mayor del
20% o 2 ml entre el teste afecto y el sano), asi como altera-
ciones en el espermiograma en adultos(1519),

La gravedad del grado de varicocele no parece ser crucial
en la decisién terapéutica aunque algunos autores preconi-
zan el tratamiento activo para los casos de grado IIl incluso
asintomdticos. Igualmente se han utilizado pardmetros de
flujo retrégrado valorado con Doppler (> 38 cm/s) como
factores predictivos de hipotrofia testicular, pero de nuevo
no existe evidencia de que esto implique deterioro de la tasa
de fertilidad415),

El retraso del crecimiento del teste puede ser reversible
con la correccion del varicocele en el adolescente o incluso
de forma espontanea durante la pubertad en varicoceles sin
tratar (manejo conservador)(314),

Algunos estudios apuntan a que los niveles de LH y FSH
basales pueden ser mds predictivos de disfuncién testicular
que el volumen del teste, lo que sugiere la idea de valorar los
niveles hormonales antes de tomar una decisién quirtdrgica,
pero no existen guias clinicas detalladas al respecto.

Un metaandlisis reciente encuentra una evidencia mode-
rada de que el tratamiento del varicocele mejora el volumen
testicular y el recuento de espermatozoides, pero los efectos

C. CEBRIAN MUINOS Y COLS.

clinicos reales de estos cambios sobre las tasas de fertilidad
son desconocidos718),

Los estudios para evaluar la fertilidad y paternidad
en pacientes pedidtricos son muy dificiles de disefiar y de
llevar a cabo debido a prolongadisimo tiempo de estudio
requerido®®.

Los esfuerzos se centran ahora en intentar identificar los
factores que caracterizan a los pacientes de riesgo (pardme-
tros seminales, volumen testicular, flujo retrégrado, niveles
hormonales...) para tratar precozmente a esos pacientes sin
incurrir en el sobretratamiento de un problema muy comtn
en la adolescencia y que en el 80% de los varones no acarrea
problemas de fertilidad ni sintomas(6-19).

Opciones de tratamiento

Las opciones de tratamiento son principalmente tres: a)
tratamiento endovascular con embolizacién de las venas
espermdticas, b) cirugfa abierta por via inguinal o subingui-
nal microquirurgica y c) técnicas laparoscopicas de ligadura
en bloque de plexo pampiniforme suprainguinal (técnica de
Palomo) o bien técnicas con conservacién de los linféticos
del plexo.

No existe evidencia de la superioridad de una técnica
sobre las otras en la poblacién pedidtrica, si bien en adultos
la tasa de éxito y complicaciones son mds favorables en el
abordaje microquirdrgico®'?). Las complicaciones del trata-
miento del varicocele incluyen recidiva del varicocele (hasta
30%, dependiendo de la técnica), hidrocele secundario a sec-
cién de drenaje linfdtico (hasta 17%) o atrofia testicular(?.
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Puesta al dfa en el manejo del hipospadias

C. RUIZ HIERRO

Servicio de Cirugin Pedidtrica. Hospital Universitario de Burgos.

RESUMEN

El hipospadias es la malformacion congénita mds fre-
cuente del pene. El diagnéstico se realiza al nacimiento y
es primordial explicar a los padres las caracteristicas de la
malformacidn, su repercusién funcional y el plan terapéu-
tico a seguir. El tratamiento es quirtrgico y se recomienda
llevarlo a cabo antes de la edad escolar. Los objetivos de
la cirugfa son funcionales ademds de estéticos. Puesto que
hay una gran variabilidad en cuanto a presentacion clinica
y severidad, existen multiples técnicas quirtdrgicas.

Palabras clave: Hipospadias; Malformacién genital;
Urologia pedidtrica.

ABSTRACT

Hypospadias is the most common congenital malfor-
mation of the penis. The diagnosis is made at birth and it
is essential to explain to the parents the characteristics of
the malformation, its functional repercussion and the thera-
peutic objectives. Surgical treatment is recommended before
school age. The objectives of the surgery are functional as
well as aesthetic. Because there is great variability in cli-
nical presentation and severity, there are multiple surgical
techniques.

Key words: Hypospadias; Genital malformation; Pedia-
tric urology.

INTRODUCCION

El hipospadias es una malformacion congénita del pene
que se caracteriza por la localizacién anémala del meato
urinario. Este puede localizarse en cualquier lugar de la cara
anterior del pene, desde el glande hasta el periné. A menudo
suele acompafiarse del desarrollo incompleto del prepucio
e incurvacién peneana.

El hipospadias es la malformacién congénita mds frecuen-
te del pene y afecta a 1 de cada 200-300 varones recién nacidos.

ETIOPATOGENIA

En el hipospadias existe una interrupcién del desarrollo
normal del pene que se traduce en una hipoplasia de la ure-
tra y de las estructuras que la rodean. Cuanto mds precoz es
dicha interrupcién, més proximal y complejo es el defecto.

La etiologfa es multifactorial, se ha sugerido que estdn
involucrados factores endocrinos, genéticos y ambientales.
* Endocrinos. Se ha propuesto que el hipospadias es con-

secuencia de una alteracién en la estimulacién androgé-
nica necesaria para el desarrollo de los genitales externos
masculinos. Puede ocurrir por un déficit en la produc-
cién de andrégenos fetales y placentarios, por la falta de
conversion de testosterona en dihidrotestosterona por la
5-a-reductasa o por la insensibilidad de los receptores
hormonales.
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Prepucio dorsal
redundante

e Glande abierto
y hendido

---- Placa uretral

mmememmannn e Meato urinario

Figura 1. Hipospadias peneano medio.

* Ambientales. El aumento de la incidencia de hipos-
padias en los dltimos 20 afios sugiere la existencia de
factores ambientales que actian como disruptores hor-
monales. Se han relacionado productos procedentes
de la contaminacién atmosférica como fertilizantes e
insecticidas.

¢ Genéticos. La incidencia es del 5-25% entre familiares de
primer grado: si hay 1 familiar afecto, el riesgo de tener
un hijo o un hermano con hipospadias es del 10%; si hay
2 familiares afectos, el riesgo es del 25%.

PRESENTACION CLINICA

La exploracidn fisica es suficiente para confirmar el diag-
nostico de hipospadias al nacimiento. Las caracteristicas a
tener en cuenta son (Fig. 1):

* Localizacién del meato urinario. El hipospadias se cla-
sifica en funcién de la localizacién del meato urinario
en distal (65-70% de los casos), medio y proximal (Tabla
I). En estos pacientes la uretra es sustituida por la placa
uretral, que es el segmento que une el meato nativo con
el glande.

¢ Tamaiio del pene. En el recién nacido es de 3,5 cm de
media medido desde la punta del glande hasta el pubis.
Hablamos de micropene cuando es menor de 2,5 cm.

* Incurvacién peneana. En casos severos la incurvacion
es evidente con el pene en reposo, en otras ocasiones
seran los padres los que detecten la incurvacion durante
la ereccién o la miccion.

12 VOL. 59 N° 247, 2019

TaBLA L. CLASIFICACION DEL HIPOSPADIAS SEGUN LA
LOCALIZACION DEL MEATO.

Distal

¢ Glandar

e Coronal

¢ Subcoronal

Medio

¢ Peneano medio

Proximal

* Peneano proximal

¢ Penoescrotal

e Escrotal

¢ Perineal

¢ Caracteristicas del glande. El glande no tiene la forma
c6nica habitual, estd abierto en la cara anterior y presenta
una superficie plana o hendida.

¢ Forma del prepucio. El prepucio no rodea el pene por
completo, estd abierto en la parte anterior y es redun-
dante en la parte posterior.

¢ Caracteristicas del escroto. Cuanto mas proximal es la
localizacién del meato, mayor probabilidad de escroto
bifido o transposicién peno-escrotal (el escroto ocupa
una posicién superior y anterior con respecto al pene).

* Anomalias asociadas. La hernia inguinal (9-15%) y la
criptorquidia (10%) son las mds frecuentes. La incidencia
de anomalias de la via urinaria superior es similar a la
poblacién general. Cuando se asocian malformaciones
en otros aparatos y sistemas (esqueléticas, cardiacas,
etc.) debemos descartar sindromes complejos asociados

a hipospadias (menos del 10%).

Ante un hipospadias proximal asociado a maldescen-
so testicular, escroto bifido o micropene, es preciso excluir
“anomalias del desarrollo sexual” (ADS) (Tabla II).

Una vez realizado el diagndstico, es fundamental infor-
mar adecuadamente a la familia sobre la patologfa de su hijo,
su importancia clinica y el plan terapéutico a seguir. Nuestra
recomendacién es derivar al paciente a cirugfa pedidtrica
alrededor de los 3-6 meses de edad para aportar informa-
cién sobre objetivos del tratamiento, tipo de intervencién y
posibles complicaciones.

La importancia clinica del hipospadias reside en su reper-
cusi6n sobre la funcién miccional y sexual; y estd determina-
da por varios factores. En primer lugar, la localizacién anéma-
la del meato urinario hace dificil dirigir el chorro miccional
que tiende a ir hacia los pies del nifio en lugar de proyectarse
hacia delante; esto le obliga a orinar sentado en lugar de
hacerlo de pie. Por este mismo motivo, podria causar infer-



TaBLAIl. PRUEBAS COMPLEMENTARIAS A REALIZAR ANTE LA
SOSPECHA DE ANOMAL{AS DEL DESARROLLO SEXUAL
(ADS).

Cariotipo

* De sangre periférica

Estudio hormonal

* 17-hidroxiprogesterona

* Deshidroepiandrosterona y progesterona
¢ Testosterona, FSH y LH

* Cortisol y ACTH basales

e Hormona antimulleriana e inhibina B

* Esteroides en orina

Ecografia abdominal
e Determinar presencia de ttero, génadas y/o vagina

tilidad al disminuir la efectividad del eyaculado. En segundo
lugar, la incurvacién peneana puede interferir en la actividad
sexual causando dolor con la ereccién y dificultad para el
coito. Por tltimo, el aspecto del pene hipospddico puede
tener repercusion en el desarrollo psicosexual del paciente.

TRATAMIENTO

Los objetivos del tratamiento quirtirgico son corregir la
incurvacién peneana, construir una uretra de calibre adecua-
do, llevar el meato urinario préximo a la punta del glande
y conseguir una apariencia estética aceptable.

No existe consenso sobre la edad ideal para efectuar el
tratamiento quirtrgico, que suele realizarse entre los 6 y 18
meses. Nuestra preferencia es indicar la cirugfa a partir del
afio de edad para corregir el defecto antes de la escolariza-
cién del nifio y evitar secuelas psicoldgicas.

El tratamiento hormonal preoperatorio se ha utilizado en
algunos casos de hipospadias proximal con pene pequefio.
Existen numerosos protocolos de estimulacién androgénica
pero no existe consenso en cuanto a tipo de hormona, via de
administracién y dosis. No estd claro el beneficio que aporta
a la cirugfa ni los posibles efectos secundarios que pueden
tener a largo plazo, por lo que su uso es controvertido.

La cirugia del hipospadias requiere del manejo de dife-
rentes técnicas quirtirgicas para abordar tanto los casos leves
de hipospadias distal en los que précticamente solo es pre-
ciso corregir el prepucio; hasta los casos més severos de
hipospadias proximal en los que hay que construir la uretra
desde la base del pene y corregir una incurvacién peneana
grave. En el hipospadias distal basta una intervencion para
corregir el defecto (cirugia en un tiempo), en el hipospadias
proximal con incurvacién grave serdn necesarias al menos

C. RUIZ HIERRO

dos intervenciones para su correccién completa (cirugia en
dos tiempos).

La reparacion quirtrgica debe incluir:
¢ Ortoplastia. Correccién de la incurvacién hasta conseguir

un pene recto. Para determinar el grado de incurvacién

realizaremos una ereccion artificial en quiréfano. Se con-
sidera que la incurvacién es clinicamente significativa
cuando supera los 30 grados.

¢ Uretroplastia. Construccién de la neouretra desde el
meato nativo hasta el glande. Podemos llevarla a cabo
mediante la tubulizacién de la placa uretral o el empleo
de colgajos cutdneos o injertos libres.

* Glanduloplastia. Cierre del glande abierto para darle
forma cénica.

¢ Prepucioplastia. Realizaremos circuncision o reconstruc-
cién del prepucio.

En el postoperatorio se deja sonda vesical para proteger
la neouretra, nuestra preferencia es dejarla a doble pafial
para comodidad del paciente y de sus familiares, permi-
tiendo el alta precoz a domicilio. Realizamos cura oclusiva
para disminuir el sangrado y el edema postoperatorios. Se
administran antibiéticos y espasmoliticos hasta la retirada
de la sonda vesical alrededor de los 5-7 dias, ademas de
analgesia para control del dolor.

COMPLICACIONES

Las complicaciones mds frecuentes son la fistula y la
estenosis de la nueva uretra, También se ha descrito la recu-
rrencia de la incurvacién. La aparicién de complicaciones es
mayor cuanto mds severo es el hipospadias: menor del 10%
en hipospadias distal y alrededor del 25% en hipospadias
proximal. Para disminuir el niimero de complicaciones es
fundamental asegurar un buen aporte vascular a los tejidos
y evitar la infeccién. La adecuada eleccién de la técnica qui-
rdrgica y la delicada manipulacién de los tejidos durante
la cirugfa son prioritarios para obtener un buen resultado.

SEGUIMIENTO A LARGO PLAZO

Es necesario realizar seguimiento hasta la adolescencia
para detectar complicaciones y alteracién funcional (mic-
cional o sexual).

El flujo miccional estd disminuido de forma significativa
en pacientes operados de hipospadias, aunque esto parece
no tener repercusion clinica. Ante la aparicién de clinica
miccional baja debemos descartar estenosis uretral.
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Los pacientes intervenidos de hipospadias presentan
cierto grado de insatisfaccién respecto al aspecto y al tama-
fio del pene, mds cuanto mds proximal el meato, pero su
funcién sexual no difiere de la poblacién general. Por ello,
en pacientes de riesgo es importante proporcionar una tran-
sicién adecuada entre los servicios pedidtricos y la urologfa
de adultos.
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Patologia peneana y vulvar en la edad pediatrica
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RESUMEN

La patologia del pene y la vulvar en nifias es un motivo
de consulta muy frecuente en urologfa pedidtrica y suele
ser origen hasta de consultas por problemas que no lo son,
como las adherencias balanoprepuciales, la fimosis —fisiol6-
gica en el recién nacido y lactante— o el tamario, que siempre
preocupa por defecto.

Describimos los principales procesos que solemos encon-
trar en consulta tanto de urologfa pedidtrica como en aten-
cion primaria.

Palabras clave: Fimosis; Balanitis; Incurvacion de pene;
Micropene; Himen imperforado; Sinequias vulvares.

ABSTRACT

The pathology of the penis as well as the vaginal patho-
logy in girls are a very frequent presentation in Pediatric
Urology and usually comes from consultations for problems
that are not, such as balanopreputial adhesions, phimosis,
or the size of the penis that always worries about.

We will describe the main processes that we find in con-
sultation urology and primary care.

Key words: Phimosis; Balanitis; Penis twisting; Micro-
pene; Imperforate hymen; Vulvar synechia.

PATOLOGIA PENEANA

Fimosis

El enfoque de los nifios con fimosis, entendida como
el estrechamiento del prepucio que no permite descubrir
el glande, ha sido motivo de debate durante muchos afios.
Entendido asf, al nacimiento, el 95% de los nifios presenta
fimosis. Si bien la tendencia a largo plazo de la fimosis es
su resolucién esponténea (solo el 1-2% de los adolescentes
de 17 afios mantienen la fimosis®?), a los 3 afios el 90% de
los prepucios descienden totalmente) (Fig. 1). Hay motivos
para plantearse un punto de corte a la edad de 3-4 afios,
momento en que la mayoria de los que la solucionardn
espontdneamente ya la habrdn resuelto, solos o con ayuda
mediante retracciones suaves, no forzadas. Antes de los 3
afios no procede realizar retracciones y solo se debe mante-
ner la higiene apropiada de la zona, y evitar asimismo las
irritaciones del drea del pafial. Es alrededor de dicha edad
(3-4 aflos) también el momento adecuado para realizar una
correccién quirtrgica, si procede, con las menores repercu-
siones psicoldgicas y el postoperatorio mds favorable. No
hay consenso para apoyar el intento de prevencién de una
posible infeccién urinaria sobre la base de una correccién
neonatal de la fimosis®4. Aunque en diversos estudios el
riesgo relativo de desarrollar una infeccién urinaria en los
nifios no circuncidados es mayor®, de 4 a 10 veces mds,
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Figura 1. Grado de retraccién prepucial segtin la edad.

especialmente en el primer afio de vida, el riesgo absoluto
de desarrollarla en estas edades es bajo, del 1%, y por ello
la magnitud del efecto protector serfa baja. La intervencion
puede tener sus complicaciones.

Por lo tanto, salvo que tengamos motivos, en las infec-
ciones de orina que pensemos que puedan estar favoreci-
das por esa fimosis o balanitis de repeticién (2 procesos), se
deberifa esperar hasta después de los 3 afios para proceder
a un intento terapéutico con corticoides tépicos (betame-
tasona al 0,05% o clobetasona)®® por un periodo mdximo
de 2 meses, tiempo en el cual se adiestrard a la familia para
que realice asimismo retracciones progresivas del prepucio,
siempre suaves y no forzadas, sin producir dolor ni fisuras.
En caso de fallo terapéutico, se derivard al nifio al cirujano
infantil para valorar el tratamiento quirtrgico a los 4 afios.

Las contraindicaciones de la circuncisién comprenden
coagulopatia, infeccién local aguda y anomalias congénitas
del pene, especialmente hipospadias o pene enterrado, ya
que es posible que se necesite el prepucio para practicar una
intervencién reconstructiva”®. La circuncisién infantil conlle-
va una morbilidad importante y no debe recomendarse sin un
motivo médico (grado de comprobacion cientifica: 2, grado de
recomendacién: B)®12. Como opcion terapéutica conservado-
ra para la fimosis primaria, puede administrarse una pomada
o crema de corticoide (0,05-0,1%) dos veces al dia durante
20-30 dias®316) (grado de comprobacién cientifica: 1, grado de
recomendacion: A). Este tratamiento carece de efectos secun-
darios y las concentraciones sanguineas medias de cortisol
no son significativamente diferentes de las de un grupo no
tratado de pacientes” (grado de comprobacion cientifica: 1).
La aglutinacién del prepucio no responde al tratamiento con
esteroides (grado de comprobacién cientifica: 2).
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Adherencias balanoprepuciales y quistes de esmegma

Son fisiol6gicas y normales dentro del desarrollo del
nifio; no hay una edad fija para que se liberen. Se puede
esperar hasta los 15 afios, aunque el riesgo de balanitis y
parafimosis debe considerarse en la necesidad de circunci-
dar. Para evitar esto basta ensefiar a hacer un aseo adecua-
do y explicar que se van a ir liberando espontdneamente.
Compuestos locales como algunos estrégenos y corticoides
topicos se han utilizado para su manejo y liberacién, sin
embargo, no se ha comprobado seriamente su utilidad y
mucho menos si se entiende como parte de procesos fisio-
légicos en el desarrollo del nifio. Se deben derivar solo los
casos de balanitis de repeticién.

Los quistes de esmegma son acumulaciones de un
material lipidico blanquecino en la zona de las adherencias
balanoprepuciales; a medida que estas se van liberando los
quistes se van resolviendo, por lo tanto, tampoco implican
necesidad de operar. En el diagnéstico diferencial se puede
confundir con pus, pero un nifio con balanopostitis tiene
ademds un pene enrojecido y muy doloroso.

Balanitis y balanopostitis

La balanopostitis es una afeccién inflamatoria infecciosa,
que puede o no dar pus y es producida por virus o bacterias,
gram negativos o grampositivos, de la zona. Suele estar aso-
ciada a fimosis y adherencias balanoprepuciales y el manejo
es local; se puede indicar solo aseo, pero se puede agregar
ungtiento antibiGtico (cloranfenicol o gentamicina, polimi-
xina, etc.), con lo que mejora en dos o tres dias. Siempre se
deben indicar analgésicos y antiinflamatorios, por lo sinto-
matico del cuadro en algunos pacientes que incluso puede
ser causa de retencién urinaria. Si el nifio esté con fiebre, se
debe buscar otra causa.

Balanitis xerética obliterante

La balanitis xerética obliterante (BXO) es una enferme-
dad crénica inflamatoria de causa desconocida que puede
afectar al prepucio, glande, meato o uretra. Es la variante
masculina del liquen escleroso. Su nombre deriva de tres
componentes de la enfermedad, balanitis —inflamacién cré-
nica del glande-, xerdtica —aspecto anormalmente seco de
la lesiéon-, obliterante ~puede causar estenosis uretral-.
La verdadera incidencia es incierta. En nifios con fimosis
se estima una incidencia entre el 9 y el 50% segun las
series(”),

El tratamiento recomendado es la circuncisién completa,
pero también se han descrito otros tratamientos alternativos
o coadyuvantes con corticoides e inmunosupresores como
el tracolimus.



Parafimosis

Se produce al retraer un prepucio relativamente
estendtico sin dejarlo otra vez cubriendo el glande. El ani-
llo del prepucio puede actuar como un torniquete, dando
lugar a la congestion venosa, edema en el glande y prepucio.

La correccién de la parafimosis debe realizarse inme-
diatamente colocando el prepucio en su posicién anatémica
normal. Esta maniobra de reduccién se puede hacer en la
camilla de urgencias con lubricante urolégico. Hay quien
prefiere el bloqueo anestésico de la raiz del pene o incluso
la anestesia general. Se trata de aplicar lubricante, compri-
mir el pene cubriéndolo con ambas manos durante unos
minutos para reducir el edema y empujar el glande con el
pulgar hacia la raiz del pene a la vez que con el indice y el
dedo medio arrastras el prepucio en sentido apical hasta
cubrir el glande.

Incurvacién del pene

Suele asociarse a hipospadias, pero puede ser un pene,
generalmente de aspecto normal en estado fldcido, que se
incurva en ereccién. Una curvatura superior a 30 grados se
considera clinicamente significativa y una superior a 60 gra-
dos puede dificultar un coito satisfactorio en la edad adulta
(grado de comprobacion cientifica: 4).

Como solo se observa durante las erecciones, recomen-
damos a los padres o al nifio si es mayor que hagan unas
fotografias en distintas proyecciones cuando tenga el pene
en ereccion.

La curvatura del pene puede ser ventral, dorsal o late-
ral. La mayorfa de las curvaturas ventrales se asocian a
hipospadias por chordee o a displasia ventral de los cuerpos
cavernosos®. Asimismo, la curvatura dorsal se asocia prin-
cipalmente a epispadias®. La curvatura del pene aislada
no es frecuente, con una incidencia del 0,6%® (grado de
comprobacion cientifica: 2). La curvatura estd causada por
la asimetria de los cuerpos cavernosos©.

La curvatura del pene se libera a menudo mediante un
desguantamiento (degloving) del pene (curvatura [chordee]
cutdnea) y una extirpacion del tejido conjuntivo de la cur-
vatura genuina en la superficie ventral del pene. La placa
uretral posee tejido conjuntivo bien vascularizado y no causa
curvatura en la mayorfa de los casos. La curvatura residual se
debe a una desproporcién del cuerpo y requiere un endereza-
miento del pene, en su mayor parte mediante una ortoplastia
dorsal (modificacién de la plicatura dorsal de Nesbit)® (grado
de comprobacién cientifica: 3, grado de recomendacién: B).

La edad de intervencién dependerd de la preocupacién
del chico y los padres. Hay que valorar que lo que nos plan-
teamos es que pueda hacer un coito sin dificultad.

J.M. PRADILLOS SERNAY COLS.

TaBLAL.  DIMENSIONES NORMALES DEL PENE.

Edad Media + DE Media -2,5 DE
RN a término 35+04 24
6 meses 39+0,8 19
6-12 meses 43+0,8 2,3
1-2 afios 47+0,8 2,6
2-3 afios 51+09 29
4-5 afios 5,7+0,9 33
5-6 afios 6,0+0,9 35
6-7 afios 6,1+09 39
7-8 afios 62+09 37
8-9 afios 6,3+1,0 3,8
9-10 afios 6,3+1,0 3,8
10-11 afios 64+11 3,7
Adulto 13,3+1,6 9,3

Tomada de P.A. Lee, Consensus statement on management of intersex
disorders. International Consensus Conference on Intersex

Micropene

El micropene es un pene con una configuracién normal
de al menos 2,5 desviaciones estdndar (DE) por debajo de las
medidas normales. Las dimensiones “normales” se recogen
en la tabla L

Se debe diferenciar del pene enterrado que se trata de un
pene cuyo eje y longitud son normales, pero estd cubierto y
oculto por excesiva grasa a nivel supraptbico y abdominal.

PATOLOGIA VULVAR

Himen imperforado

Es la malformacién genital obstructiva mds frecuente
en las nifias, y se ha descrito cierta prevalencia familiar(?.
En el periodo neonatal o en la infancia temprana, se pre-
senta como una fina membrana blanquecina que obstruye
el introito vaginal, que protruye por una acumulacién de
secrecién mucosa vaginal (mucocolpos). No obstante, la
mayoria de las veces pasa inadvertido hasta la pubertad,
donde se inicia como una membrana azulada protruyente
junto con amenorrea primaria, un correcto desarrollo de los
caracteres sexuales, dolor abdominal ciclico e, incluso, una
masa pélvica palpable. El tratamiento consiste en la hime-
nectomia mediante una incision en “estrella”?. El momento
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id6neo para la cirugfa, si la paciente estd asintomdtica, es la
pubertad, pues el estimulo estrogénico favorece la cicatri-
zacién de la mucosa himeneal.

Sinequias vulvares

Las sinequias vulvares, o fusién labial, son procesos muy
frecuentes que en ocasiones se confunden con la atresia vagi-
nal. Se trata de un proceso adquirido, como consecuencia de
una inflamacién previa (vulvovaginitis) que causa la adhe-
sién de los labios menores, los cuales aparecen como una
delgada membrana semitransparente . Excepcionalmente,
puede producir obstruccién urinaria si se prolongan ante-
riormente hacia el clitoris . El tratamiento es muy sencillo,
no siempre necesario, y consiste en despegarlos con una
pinza hemostdtica o “mosquito” hasta la horquilla vulvar.
Para evitar la recidiva debe aplicarse lubricante urolégico
con tetracaina los primeros dias y después vaselina estéril
diariamente hasta los 15 dias, que es el tiempo de regene-
racién del epitelio. Aun asf, es frecuente la recidiva y solo
la vigilancia materna con la separacién diaria de los labios
durante el bafio la previene eficazmente().
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Actualizacién en anomalias renales y de vias urinarias altas

en pediatria
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RESUMEN

La urologfa pedidtrica comprende una extensa serie de
patologias de complejidad variable, que afectan al sistema
urogenital, y que suponen aproximadamente el 50% de las
intervenciones quirtrgicas en cirugfa pedidtrica. Describire-
mos aquellas de mayor impacto y repercusién clinica desde
el punto de vista quirtrgico, destacando las denominadas
CAKUT o anomalfas congénitas del rifién y del tracto urina-
rio. Estas tltimas tienen su origen en la alteracion de alguno
de los procesos que conforman el desarrollo renal:

a) Malformacién del parénquima renal: hipoplasia, displa-
sia, agenesia renal y rifién multiquistico (DRMQ).

b) Anomalias relacionadas con la migracién de los rifiones:
ectopia renal y anomalias de fusion.

¢) Anomalias en el desarrollo del sistema colector: estenosis
pieloureteral (EPU), duplicidades ureterales, megauréter
primario, uréter ectdpico, ureterocele y vdlvulas de uretra
posterior (VUP).

El objetivo de este articulo es determinar en qué casos
es necesaria la cirugfa para resolver un problema urolégico
en el nifio y cudndo es el mejor momento para realizar la
intervencion.

Palabras clave: Rifion multiquistico; Ectopia renal; Rifién
en herradura; Estenosis pieloureteral; Duplicidad ureteral;
Megauréter; Uréter ectépico; Ureterocele; Vélvulas de uretra
posterior.

ABSTRACT

Pediatric Urology comprises an extensive series of patho-
logies of variable complexity, which affect the urogenital
system, and account for approximately 50% of surgical
interventions in pediatric surgery. We will describe those
ones of greater impact and clinical repercussion from the
surgical point of view, highlighting the so-called CAKUT
or congenital anomalies of the kidney and urinary tract.
The latter have their origin in the alteration of some of the
processes during the renal development:

a) Malformation of the renal parenchyma: hypoplasia, dys-
plasia, renal agenesis and multicystic kidney (MCDK).

b) Abnormalities related to the migration of the kidneys:
renal ectopia and fusion anomalies.

¢) Abnormalities in the development of the collecting sys-
tem: pyelo-ureteral stenosis, ureteral duplicities, primary
megaureter, ectopic ureter, ureterocele and posterior ure-
tral valves.

The objective of this article is to inform about the cases
in which surgery is necessary to solve a urological problem
in the child, and the best time to perform the intervention.

Key words: Multicystic kidney; Renal ectopia; Hor-
seshoe kidney; Pyelo-ureteral stenosis; Ureteral duplicity;
Megaureter; Ectopic ureter; Ureterocele; Posterior urethral
valves.

Correspondencia: Verénica Alonso Arroyo. Servicio de Cirugfa Pediatrica. Hospital Clinico Universitario de Valladolid.

Avenida Ramén y Cajal, 3. 47003 Valladolid
Correo electrénico: alonso.veronika@gmail.com

© 2019 Sociedad de Pediatria de Asturias, Cantabria, Castilla y Leon
Este es un articulo de acceso abierto distribuido bajo los términos de la licencia Reconocimiento-No Comercial de Creative Commons
(http: [[creativecommons.org/licenses/by-nc/2.5/es), la cual permite su uso, distribucién y reproduccién por cualquier medio para fines no comerciales,

siempre que se cite el trabajo original.

BOLETIN DE LA SOCIEDAD DE PEDIATRIA DE ASTURIAS, CANTABRIA, CASTILLA'Y LEON 19



Actualizacién en anomalias renales y de vias urinarias altas en pediatria

INTRODUCCION

La urologia pedidtrica comprende una extensa serie de
patologias de complejidad variable, que afectan al sistema
urogenital, y que suponen aproximadamente el 50% de las
intervenciones quirtrgicas en cirugfa pedidtrica. Describi-
remos aquellas de mayor impacto, frecuencia y repercusién
clinica desde el punto de vista quirtirgico, destacando las
denominadas CAKUT o anomalias congénitas del rifién y del
tracto urinario. Estas tiltimas tienen su origen en la alteraciéon
de alguno de los procesos que conforman el desarrollo renal:
a) Malformacién del parénquima renal: hipoplasia, displa-

sia, agenesia renal y rifién multiquistico (DRMQ).

b) Anomalias relacionadas con la migracién de los rifiones:
ectopia renal y anomalfas de fusién.

¢) Anomalias en el desarrollo del sistema colector: estenosis
pieloureteral (EPU), duplicidades ureterales, megauréter
primario, uréter ectdpico, ureterocele y vélvulas de uretra
posterior (VUP).

El objetivo de este articulo es determinar en qué casos
es necesaria la cirugfa para resolver un problema urolégico
renal y de vias urinarias altas en el nifio, y cuando es el mejor
momento para realizar la intervencién.

HIDRONEFROSIS

La hidronefrosis consiste en la dilatacién del tracto
urinario. La visualizacién del uréter (>7 mm) y la dilata-
ci6n calicial suelen asociar un cardcter patoldgico (Fig. 1).
La hidronefrosis prenatal aparece en el 1-5% de todos los
embarazos y en un 20-40% de los casos es bilateral. Del 75%
que se confirman, el 50% son transitorias y se resuelven
espontaneamente, siguiéndoles con un 30% los denomina-
dos sindrome de la unién pieloureteral (SUPU) o estenosis
pieloureterales (EPU). Otras causas menos frecuentes de
hidronefrosis se muestran en la tabla I.
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Figura 1. Ureterohidronefrosis.
g1 Imagen izquierda: ecografia
renal que muestra hidrone-
frosis renal izquierda. Imagen
derecha: ecografia vesical que
muestra dilatacién ureteral
bilateral.

TABLAL.  ETIOLOGIA DE LA HIDRONEFROSIS.

. Obstruccion de la unién pieloureteral

. Reflujo vesicoureteral

J Obstruccién ureterovesical (megauréter)

. Valvas uretra posterior

Otras:

J Uréter ectépico

J Ureterocele

. Sindrome de Prune Belly

J Duplicidad del sistema colector

. Otras patologias de la uretra

. Rifién displasico multiquistico

TABLA II.  CLASIFICACION DE LA HIDRONEFROSIS SEGUN EL DIAMETRO
ANTERO-POSTERIOR (ASOCIACION ESPANOLA DE PEDIATRIA).

APD 2° TM APD 3° T™M
(<33 sem) (>33 sem)

Fisiol6gica <4mm <7mm

Leve 4-14 mm 7-14 mm

Moderada-severa >15mm >15mm

Clasificacién
Existen diversas clasificaciones, siendo las mas emplea-
das las siguientes:
¢ (lasificacion de la hidronefrosis segtin el didmetro antero-
posterior (Asociacién Espaiiola de Pediatria) (Tabla II).
* C(lasificacién de la hidronefrosis segtin su morfologfa:
— Society for Fetal Urology (SFU) (Tabla III).
— Urinary Tract Dilation (UTD) (Tabla IV).

Manejo postnatal
Las dilataciones postnatales grados III-IV presentan
mayor posibilidad de ser patoldgicas y se deben estudiar



TABLA III. CLASIFICACION DE LA HIDRONEFROSIS DE LA SOCIETY FOR

FEetaL UrRoLOGY (SFU).

V. ALONSO ARROYO Y COLS.

mediante ecograffa (US) y renograma MAG-3 para descartar
la presencia de obstruccién.
El siguiente algoritmo (Fig. 2) resume el manejo postnatal

de la hidronefrosis diagnosticada prenatalmente, a lo largo
del presente articulo profundizaremos mads en las pruebas

diagnésticas y el tratamiento en funcién de su etiologfa.

ESTENOSIS DE LA UNION PIELOURETERAL (EPU)

Grado Pelvis y célices Parénquima

0 Normal Normal

1 Leve dilatacién pelvis Normal

2 Moderada dilatacién pelvis Normal
Algunos célices

3 Pelvis dilatada Normal
Todos cdlices

4 Pelvis dilatada Adelgazamiento
Todos célices parénquima

El SUPU o EPU puede deberse a un segmento estenoti-
co o disfuncional del uréter (obstruccién intrinseca) o a la

compresion externa por bandas fibréticas o un vaso polar

TaBLA IV. CLASIFICACION DE LA HIDRONEFROSIS URINARY TRACT DILATION (UTD).

Clasificacién UTD APD (mm) Dilatacion Parénquima (espesor y apariencia)  Uréter Vejiga
Normal <10 Pelvis Normal Normal Normal
P1 10-15 Cilices centrales Normal Normal Normal
P2 =15 Célices periféricos Normal Anormal Normal
P3 >15 Célices periféricos Anormal Anormal Anormal (incluye ureterocele)

‘ Diagnéstico prenatal

Dilatacion renal

| l

v

}

Dilatacién renal
y de uréter

Dilatacién renal, uréter, vejiga
y aumento del espesor
de la pared vesical

l

US 7-10 dias

‘ Dilatacién I-IT ‘ ‘ Dilatacién TII-IV H CUMS H VUP (valorar MAG-3) ‘

l

l

US control i Y
3-6 meses EPU Megauréter, RVU
ureterocele,
ectopia
MAG@ -1
‘ Obstruido ‘ ‘Dudoso‘ ‘ No obstruido ‘

!

—»‘ Observacién y control ‘

Figura 2. Algoritmo propuesto
para el manejo de la hidrone-
frosis con diagnéstico prenatal.
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Loft Eldey (o] Eight Dideey |

Figura 3. Renograma diurético
MAG-3. Curva renogréfica de
rifién izquierdo normal, curva
renogréfica de rifién derecho
retardada con patrén obstruc-
tivo.

(extrinseca). Se sospecha mediante US prenatal en 1/500 RN
vivos, aunque no todas las sospechas requerirdn intervenciéon
quirdrgica. En estudios retrospectivos se ha referido obs- Hidronefrosis unilateral
truccién funcional significativa en 1/1.500 fetos detectados

mediante US prenatal. Afecta mds a los varones y al lado

en recién nacido

izquierdo con 10-40% de afectacion bilateral. i i
US a la semana CUMS si didmetro
Py para confirmar >10 mm
Diagnostico
Se debe valorar con US y renograma diurético emplean-
o oomT).. s e )
do tecnechlo 99m (#mTc) me.rcaptoacetlltrlghcma (MAG ?) ‘ No RVU ‘ ‘ RVU ‘
como radiotrazador de eleccién. Un uptake con una diferencia
mayor del 20% entre ambos rifiones indica sufrimiento renal
S Ty . MAG-3
y en la segunda fase, si el tiempo de eliminacién de la mitad
del trazador una vez administrado el diurético es mayor de I ]
20 minutos, se considerarfa un sistema “obstruido” (aunque > ——
) ) ) Obstruccién Obstruccién Normal
en sistemas colectores y ureterales muy dilatados puede exis- FRD > 40% FRD < 40%
tir enlentecimiento sin obstruccién real) (Fig. 3). En deter- I I
minados casos dudosos, la urorresonancia (UroRMN), test . .
. . . o US cada Pieloplastia
de Whitaker (presién/flujo) o la TC pueden ser de utilidad. 9-4 meses _

Tratamiento I l

Aunque existen algunas variaciones segtn las distin- Sin cambios | | Aumento de
tas gufas, parece claro indicar la intervencién quirtirgica hidronefrosis
ante una funcion renal diferencial < 40% o existencia de i

sintomas (ITU, dolor, litiasis). En aquellos casos mane- MAG-3

jados de manera conservadora, se recomendard cirugia
si existe empeoramiento de la funcién renal > 10%, del Empeoramiento
patrén de drenaje, o de la dilatacién ecografica. La Socie- FRD > 10%

dad Europea de Urologia Pediétrica (ESPU), también tiene
en cuenta la dilatacién grado III-IV de la SFU. (Fig. 4). La
técnica de eleccién es la reseccién del segmento estendti-
co y anastomosis termino-terminal del uréter (pieloplastia

Figura 4. Algoritmo propuesto para el manejo de la EPU.

22 VOL. 59 N° 247, 2019



V. ALONSO ARROYO Y COLS.

Figura 5. Estenosis pieloureteral. Pieloplastia desmembrada de Anderson-Hynes via abierta.

desmembrada tipo Anderson-Hynes) via abierta (Fig. 5) o
minimamente invasiva. Las técnicas endourolégicas tienen
su lugar, aunque parecen mds efectivas en los casos de
reestenosis. La tasa de éxito ronda entre el 90 al 95% con
muy buen prondstico.

REFLUJO VESICOURETERAL (RVU)

Consiste en el paso retrégrado de la orina desde la vejiga
hacia el uréter y pelvis. Aparece en el 1% de los recién naci-
dos. Puede ser primario o secundario. La escasa longitud
del uréter submucoso es el factor anatémico del esencial
o0 primario, este tipo de reflujo tiende a resolverse con el
crecimiento de la vejiga. El reflujo secundario se debe a pre-
siones intravesicales altas causadas por disfuncién vesical o
valvulas de uretra posterior.

Las poblaciones con mayor riesgo de RVU son los nifios
con infeccién urinaria (30-50%, segun la edad), ectasia de
via urinaria neonatal (7-35%), familiares con RVU (3-51%
de riesgo si tiene hermano con RVU; 21,2-61,4% si tiene
padres con RVU) y la presencia de alteracién funcional del
TUI (40-60%).

Las lesiones en el parénquima renal pueden ser secun-
darias a nefropatia por reflujo de carécter congénito y pro-
gresivo, a infecciones o a reflujo intrarrenal a alta presién.
Dichas lesiones se ven influenciadas por el grado de RVU,
bacteriuria, edad (menores de 5 afios), precocidad en el tra-
tamiento, y morfologfa anatémica de las papilas entre otros
factores.

Diagnéstico
La investigacion diagnéstica bésica incluye: historia cli-
nica, exploracién fisica, andlisis de orina (sedimento, iones,

cultivo), andlisis de sangre (creatinina en los casos con lesio-
nes bilaterales) y US.

La exploracién recomendada para el diagnéstico del RVU
es la cistouretrograffa miccional seriada (CUMS), que permite
una clasificacién en cinco grados (Fig. 6). La urosonografia
miccional seriada es una alternativa a la CUMS, por su alta
sensibilidad y ausencia de radiacion. La gammagrafia renal
(DMSA) es la técnica que mejor define las lesiones paren-
quimatosas y nos permite valorar la funcién renal diferencial
(Fig. 7).

Tratamiento

Las opciones terapéuticas por orden de invasividad inclu-
yen: observacion, profilaxis antibidtica, puncién submeatal
endoscopica de sustancia abultante y reimplante ureterove-
sical. La probabilidad de resolucién mediante cistoscopia y
puncién es dependiente del grado de reflujo; aproximada-
mente el 70-90% para grados I-Ill y de 50-72% grado IV-V,
aumentando esta probabilidad con el niimero de punciones.

No hay un protocolo terapéutico establecido por con-
senso. En términos generales, y tras descartar una miccién
disfuncional si se sospecha, un paciente recién nacido o lac-
tante con RVU mayor de III podria ser tratado con profilaxis
antibiética a la espera de resolucién, no siendo necesaria
dicha profilaxis en RVU grado Iy IL. Si el paciente presenta
ITU, aparecen cicatrices renales o efectos secundarios de
la medicacién, se pasarfa a un nivel terapéutico superior.

MEGAURETER

Un megauréter, por consenso, es considerado aquel que
mide mds de 7 mm. El megauréter puede ser primario (con-
génito) o secundario a otra patologfa.
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Grado I Grado II Grado III Grado IV Grado V

Gradol  Elreflujo no llega a la pelvis renal; grados variables de dilatacion ureteral

GradoII  El reflujo llega a la pelvis renal; ausencia de dilatacién del sistema colector; fondos
de saco normales

Grado Il Dilatacién leve o moderada del uréter con o sin torsién; dilatacién moderada del
sistema colector; fondos de saco normales o minimamente deformados

Grado IV Dilatacién moderada del uréter con o sin torsion; dilatacion moderada del sistema
colector; fondos de saco despuntados, aunque las impresiones de las papilas
siguen siendo visibles

Grado V  Dilatacién y torsién macroscépicas del uréter; dilatacién pronunciada del sistema
colector; las impresiones papilares ya no son visibles; reflujo intraparenquimatoso Figura 6. Clasificacion de RVU.

Clasificacién

La mas utilizada es la descrita en 1977 por Smith, que

se divide en:

*  Megauréter obstructivo.

*  Megauréter refluyente: desarrollado en el tema del RVU.

*  Megauréter obstructivo-refluyente.

*  No obstructivo-no refluyente o funcional: diagndstico mds
frecuente y de exclusién.

Hasta un 23% de los pacientes con diagnéstico prenatal
de hidronefrosis corresponden a pacientes con megauréter.
*  Megauréter obstructivo primario. Se considera megauréter

obstructivo primario (MOP) aquel en el que se ha com-

probado una obstruccién al flujo urinario a nivel de la
unién vésico-ureteral, por un segmento adindmico o por
una estenosis intrinseca del segmento distal de uréter.

o Megauréter refluyente y obstructivo. Menos del 5% de
los pacientes presentan un segmento distal del uréter
adindmico con pérdida ademds de su funcién valvular
provocando asi reflujo. Frente a la sospecha de este
cuadro, el tratamiento ha de incluir la reseccién del
segmento distal del uréter.

Clinica

Figura 7. CUMS que muestra RVU grado V izquierdo. Variable; asintomético, sintomas bajos inespecificos, infec-
ciones urinarias, dolor abdominal, masa palpable o litiasis.
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Figura 8. Ecograffa. Uréter
dilatado. Imagen retrovesical
(izquierda). Imagen antero
posterior (derecha).

Figura 9. Renograma diuréti-
co MAG-3 correspondiente a
un megauréter sospechoso de
MOP y que muestra una curva
renogréfica derecha retardada.
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Diagnéstico

* Ecografia: un uréter mayor de 7 mm ha de ser estudiado
y seguido mediante ecograffas que muestren mejorfa o
empeoramiento de la dilatacién (Fig. 8).

¢ CUMS: para detectar el componente de reflujo.

*  MAG-3: permite analizar la funcién renal relativa, el tiem-
po medio de eliminacién, forma de la curva, porcentaje
eliminado por cada rifién con y sin diurético (Fig. 9).

Tratamiento
En el seguimiento de pacientes con megauréter, se han
identificado como factores predictores de intervencién qui-
rdrgica: una dilatacién ureteral mayor de 1,3 cm, presencia
de hidronefrosis mayor o igual a 3 de la clasificacién interna-
cional de la Sociedad de Urologia Fetal (SFU) o una funcién
renal menor al 30% al diagnéstico.
Los indicadores de intervencién quirtrgica incluyen:
* Deterioro de la funcién renal mayor de 5% o funcién
menor de 40% al diagndstico.
* Empeoramiento de la hidronefrosis en la ecografia.

* Aparicién de infecciones urinarias o dolor.
Las opciones quirtrgicas mds frecuentes son la dilatacién
con balén o el reimplante ureteral distal abierto.

DUPLICIDAD PIELOURETERAL, URETEROCELE
Y ECTOPIA URETERAL

Duplicidad pieloureteral
Es una anomalia congénita frecuente. Se define como un
rifién que tiene dos sistemas de pelvis, cdlices y dos uréteres
que drenan en la vejiga por un orificio independiente. Ambos
uréteres duplicados se cruzan antes de su desembocadura en
la vejiga drenando el polo inferior en la localizacién normal
y el superior inferior a este, pudiendo insertarse en forma
de ureterocele o ectépicamente en la uretra posterior o en
el aparato genital (Fig. 10).
¢ El polo superior puede asociar defectos de captacién
en el DMSA o displasia polar superior cumpliéndose la
norma de a mayor ectopia, mayor displasia. Como hemos

BOLETIN DE LA SOCIEDAD DE PEDIATRIA DE ASTURIAS, CANTABRIA, CASTILLA'Y LEON 25



Actualizacién en anomalias renales y de vias urinarias altas en pediatria

Figura 10. Urografia intravenosa que muestra un sistema pielou-
reteral doble del lado derecho.

dicho, el uréter que drena el polo superior puede asociar
un ureterocele o ser ectépico.

* El polo inferior es el que suele presentar asociado RVU,
al tener menor longitud intravesical su uréter correspon-
diente.

Clinica

La duplicidad puede ser asintomdtica o de clinica varia-
ble como infecciones de orina por reflujo asociado o incon-
tinencia por ectopia.

Diagndstico

Es posible por ecograffa, debiéndose asociar una CUMS
para descartar RVU al polo inferior y una gammagraffa
DMSA para valorar la funcién de ambos polos.

Tratamiento
Es individualizado en funcién de las anomalias asocia-

das.

Ureterocele
El ureterocele es una dilatacién quistica en la desembo-
cadura del uréter. Se distinguen dos tipos:
* Intravesical u ortotépico que suele asociar un sistema
simple y puede ser obstructivo.
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Figura 11. Ureterocele asociado a megauréter. Ureterocele obstruc-
tivo.

* Extravesical o ectépico que suele asociarse a sistemas
dobles, desembocar distal al trigono o incluso fuera de
la vejiga y asociar displasia del polo asociado (superior).

Clinica
El diagndstico es en muchos casos prenatal o postnatal
en el estudio de una infeccién del tracto urinario (ITU).

Diagndstico

La ecograffa es esencial para el diagndstico, asi como la
CUMS en casos de doble sistema para descartar reflujo al
polo inferior. Un renograma (MAG-3) nos ayudard a estable-
cer la funcién del parénquima asociado ademads de evaluar
el grado de obstruccién del sistema.

Tratamiento

Los ureteroceles ect6picos casi siempre son sintomaticos
y precisan tratamiento, los ort6picos si no son obstructivos
pueden no precisarlo. El tratamiento mds extendido es la
puncién endoscépica (Fig. 11).

Uréter ectopico

Es un uréter que desemboca fuera del trigono vesical.
Mas del 90% de los casos se asocian a duplicidad, depen-
diendo el uréter ectopico del hemirrifién superior.

Clinica
En las mujeres, pueden provocar incontinencia si drena
en el esfinter vesical o por debajo del mismo. En varones



Figura 12. VUP.
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Figura 13. CUMS en paciente con VUP.

siempre desembocan por encima del esfinter. Las ITUs pue-
den ser también una forma de presentacién. Un uréter ectd-
pico ademds puede estar obstruido y asociar hidronefrosis.

Diagndstico

En este caso el diagnéstico definitivo nos lo dard la reso-
nancia (RMN). La CUMS ha de realizarse para descartar
RVU al uréter ectépico, pero sobre todo al hemirrifién infe-
rior. La cistoscopia diagndstica serd necesaria en muchos
Casos.

Tratamiento

Si el polo renal superior implicado estd anulado realiza-
remos heminefrectomia polar superior; si, en cambio, tiene
buena funcién realizaremos una cirugfa reconstructiva.

VALVULAS DE URETRA POSTERIOR

Consisten en una membrana obstructiva congénita en la
uretra posterior del varén y son la causa mas frecuente de
obstruccién infravesical en el recién nacido. La obstruccién
repercute en la vejiga, uréteres y rifiones durante el desarro-
llo embrionario y posteriormente en la infancia. Ademds, la
falta de diuresis adecuada durante el periodo fetal da lugar
a oligoamnios con hipoplasia pulmonar.

Existen tres subtipos de VUP (clasificacién de Young)
siendo la mayoria tipo I (Fig. 12). Pueden provocar desde
una obstruccién severa a una mds leve de diagndstico tardio.

Clinica

Ureterohidronefrosis con reflujo severo y dafio renal.
Los rifiones pueden ser displdsicos de base o nacer con
dafio glomerular irreversible. Aproximadamente el 30%
desarrollaran insuficiencia renal antes de llegar a la ado-
lescencia debido fundamentalmente al grado de displasia
con la que nacen. La hipoplasia pulmonar al nacimiento
puede ser mortal.

La repercusion vesical se debe a una alteracion crénica
de las presiones y a cambios estructurales de esta. Es nece-
sario el estudio urodindmico de estos nifios y muchos de
ellos necesitardn tratamiento anticolinérgico a largo plazo
o incluso cateterismo intermitente.

Diagnéstico

La mayoria de estos nifios pueden diagnosticarse pre-
natalmente, sin embargo, en ausencia de ecograffa prenatal
o en formas menos severas puede retrasarse su diagnéstico
a la infancia o a la edad adulta.

La prueba diagnéstica mds importante es la CUMS, ya
que evaluard toda la anatomia del tracto urinario incluida
la uretra posterior (Fig. 13).

Tratamiento

El tratamiento intrattero en casos seleccionados mejora
la supervivencia del feto, pero no el prondstico de su funcién
renal, ha de realizarse entre la 20 y 32 semana de gestacion.
El oligohidramnios antes de la 20 semana es incompatible
con la vida por la hipoplasia pulmonar.
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Figura 14. Displasia renal multiquistica (DRMQ). Imagen izquierda: gammagrafia DMSA que muestra ausencia de captacion renal
izquierda. Imagen derecha: US que muestra un rifién displdsico multiquistico.

En los recién nacidos y nifios con funcién renal normal,
el tratamiento de eleccién serd la cistoscopia y ablacién val-
vular. En los neonatos con insuficiencia renal al nacimiento,
el tratamiento inicial es la colocaciéon de una sonda vesical
durante 5-7 dfas para descomprimir el tracto urinario. Si la
funcién renal se normaliza, el tratamiento de eleccién serd
la ablacién valvular. Si la funcién renal no se normaliza se
recomienda la derivacién urinaria temporal (vesicostomia,
ureterostomia). En este particular grupo de pacientes con
la ablacién valvular no conseguiremos un drenaje eficaz,
aumentando el riesgo de ITU y dafio renal.

Los nifios con VUP y una creatinina sérica < 0,8 mg/dl
durante el primer afio de la vida, suelen tener un buen pro-
nostico renal. Las VUP siguen siendo la causa mds frecuente
de IR terminal en el nifio y, por tanto, de trasplante renal.

QUISTES RENALES

Displasia renal multiquistica (DRM)

Es la forma mds frecuente de enfermedad quistica renal
en el recién nacido (1/1.000-4.000 recién nacidos vivos). Este
rifién presenta un parénquima displdsico, ocupado por quis-
tes miiltiples de tamafio variable, y carece de sistema colec-
tor. El lado izquierdo se afecta con mds frecuencia.

Diagnostico

De manera habitual se diagnostica prenatalmente, gra-
cias a la ecograffa a partir de la semana 18. En la mayoria
de los casos es asintomdtica, pero, en nifios mayores, puede
debutar con clinica de masa abdominal, dolor o hematuria.
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Es importante establecer el diagnéstico diferencial con la
hidronefrosis, mediante US renal y vesical. Posteriormen-
te, se realiza gammagrafia renal DMSA, para determinar la
funcién renal diferencial. El rifién con DRM presenta una
anulacién funcional completa y sufre un proceso de invo-
lucién progresiva. La principal preocupacion es el riesgo de
malignizacion, que no se ha establecido con claridad, aunque
hay casos descritos en la literatura.

Tratamiento

En general, se recomienda seguimiento clinico y ecogra-
fico hasta los 3 afios, indicdndose nefrectomia (la mayoria
de las veces por via retroperitoneoscépica) en aquellos casos
donde no se observa involucién de los quistes renales o en
pacientes que presenten complicaciones (Fig. 14).

Poliquistosis renal autosémica dominante (PQRAD)

La PQRAD, también llamada “poliquistosis renal del adul-
to”, es la enfermedad renal hereditaria mas comdn, con una
incidencia de 1/400-1.000 y representa el 8-10% de todos los
casos de insuficiencia renal terminal. A veces se diagnostica
prenatalmente, pero es frecuente la mutacién de novo de los
genes PKD1 y PKD?2, que codifican proteinas de policistina
y tienen una herencia autosémica dominante. Morfoldgica-
mente se evidencia un aumento renal bilateral asimétrico, con
quistes pequerios o grandes que involucran a toda la nefrona.

Clinica

Muy a menudo, la enfermedad se desarrolla sin sinto-
mas, pero los casos sintomdticos se presentan con dolor,
hipertension e insuficiencia renal.



Poliquistosis renal autosémica recesiva (PQRAR)

La PQRAR es una enfermedad rara con herencia autosé-
mica recesiva, con igual distribucién entre hombres y muje-
res. La incidencia es de 1/10.000-40.000 nacidos vivos, con
una frecuencia de portadores heterocigéticos de 1/70. La
enfermedad es siempre bilateral y es posible el diagnéstico
prenatal.

Clinica y tratamiento

Desafortunadamente, conlleva una alta mortalidad neo-
natal, y muchos de los que sobreviven requieren un trasplan-
te renal. Los sintomas incluyen hipertensién y enfermedad
hepética, siendo el tratamiento de soporte.

ANOMALIAS RENALES MAS FRECUENTES

Anomalias renales de niimero
Agenesia renal bilateral

Es la ausencia congénita de ambos rifiones y es incom-
patible con la vida. El 40% nacen muertos y el 60% fallece
en los primeros dfas por hipoplasia pulmonar. Predomina
en varones (3:1). La frecuencia segun Potter es de 1/4.800
recién nacidos (RN); por otro lado, Campbell refiere 1/2.500
en autopsias. La ausencia de produccién de orina fetal con-
duce a oligoamnios y malformaciones asociadas (faciales,
en extremidades inferiores, genitourinarias, cardiacas, del
sistema nervioso, etc.) que constituyen el sindrome de Potter.

Agenesia renal unilateral

Su frecuencia se estima en 1/1.100 nacimientos. Afecta
mads frecuentemente al lado izquierdo. El predominio es
masculino 2:1 y hay tendencia familiar.

El uréter no existe en el 50%, en el resto es ciego, rudi-
mentario y con frecuencia ectépico.

Puede formar parte de sindromes con malformaciones
multiples. Se han descrito: genitales (las mds frecuentes),
cardiovasculares (30%), gastrointestinales (25%), musculoes-
queléticas (15%). Es posible el diagndstico por ecografia fetal
al no visualizarse imagen renal, confirmandose tras el naci-
miento con gammagrafia renal que demostrard captacién
sélo del otro rifién.

Anomalias de posicion-fusién

Rifion en herradura

Es la anomalia mds frecuente de fusion renal, general-
mente, la unién entre ambos rifiones aparece en los polos
inferiores. Su incidencia es de 1/600 personas.
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Figura 15. Gammagrafia isot6pica DMSA que muestra riiién en
herradura con istmo renal funcionante y dreas de hipocaptacién
renal derecha.

La estenosis de la unién pieloureteral (EPU) es la patolo-
gia asociada mds importante y se debe a la insercién alta del
uréter en la pelvis renal, la relacién anatémica del uréter con
el istmo, y al aporte sanguineo renal variable que provoca
compresion extrinseca del uréter.

Puede presentar tumores, siendo los mds comunes el de
Wilms y el carcinoma de células claras.

El tratamiento de los casos sintomaticos se basa en la
desobstruccién de las vias excretoras, con pieloplastia, lito-
tricia y, rara vez, la seccién del istmo.

Los pacientes deben ser seguidos durante toda la vida
por la posibilidad de presentar las complicaciones mencio-
nadas (Fig. 15).

Malrotacion renal

La rotacién renal fetal normal de 90°, hace que el hilio
renal quede en posicién interna hacia la columna vertebral
y el borde dorsal en posicién externa hacia la pared costal.
Cualquier anomalia por exceso o por defecto en esta rotacién
de 90° se considera malrotacién. La mayoria son unilaterales
y puede ir 0 no acompafiada de fusién con el otro rifién.

Ectopia renal

Se ha descrito con méds frecuencia en el sexo masculino y
en lado izquierdo. Sélo el 40-50% de los pacientes presenta
sintomatologfa. Si es asintomdtico no precisa tratamiento.
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TABLA V. MANEJO DE LA LITIASIS.

Tamafio y localizacién del Opcién primaria Opciones secundarias

calculo de tratamiento  GCC de tratamiento

Célculos coraliformes NLPC 2b  Abierto/LEOC Pueden ser necesarias varias sesiones y accesos con
la NLPC. La combinacién con LEOC puede ser ttil

Pelvis < 10 mm LEOC la  CIRR/NLP

Pelvis 10-20 mm URS 2b  NLPC/abierto Pueden ser necesarias varias sesiones con la LEOC.
La NLPC tiene un grado de recomendacién similar

Pelvis >20 mm NLPC 2b  RIRS/PCNL Pueden ser necesarias varias sesiones con la LEOC

Caliz del polo inferior NLPC 2c  CIRR/NLP Las variaciones anatémicas son importantes para

<10 mm lograr la eliminacion completa después de la LEOC

Cdliz del polo inferior NLPC 2b  LEOC Las variaciones anatomicas son importantes para

>10 mm lograr la eliminacion completa después de la LEOC

Célculos ureterales superiores NLPC 2b  PCNL/URS

Cdlculos ureterales inferiores  URS la  LEOC/abierto La necesidad de intervenciones adicionales es
elevada con la LEOC

Célculos vesicales Endoscépico 2b  Abierto La cirugfa abierta es mds fécil y requiere menos

tiempo quirtrgico en caso de cédlculos grandes

Tekgul S, et al. Guia clinica sobre urologin pedidtrica. European Society for Paediatric Urology. Actualizacion en marzo de 2009. p. 988-1067.

GCC: grado de comprobacion cientifica; NLPC: nefrolitostomia percutdnea; LEOC: litotricia extracorpérea mediante ondas de choque; CIRR:
cirugia intrarrenal retrograda; URS: ureteroscopia.

Figura 16. Ureterorrenoscopia y retirada de litiasis.

Clasificacién de la ectopia renal: Clinica y diagnéstico: la mayorfa son asintomdticos y su
¢ Simple. El rifién ectépico estd en su mismo lado del ~ diagndstico es casual, encontrando una celda renal vacia en
cuerpo, aunque a diferentes alturas. Es mds frecuente ~ una radiograffa o ecograffa. Se debe buscar la localizacién con
en el sexo masculino y en el lado izquierdo cuando es  ecograffa uroldgica y resonancia magnética si fuera necesario.
unilateral. En las series de autopsias su frecuencia varfa ~ La funcién se valorard con gammagrafia renal o renograma
de 1:500 a 1:1.200. Es bilateral en el 10%. isotdpico. Si existe sintomatologia (infeccién urinaria o pie-
* Cruzada. El rifién ectépico (todo o parte de él) cruza  lonefritis) estudiaremos la posibilidad de reflujo vesicourete-
al otro lado del cuerpo. Puede estar fusionado al rifion ~ ral mediante cistograffa miccional. Ademads, serd importante
contralateral. descartar otras posibles malformaciones asociadas.
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LITIASIS

La litiasis en la poblacién pedidtrica es mucho menos
frecuente que en adultos, la incidencia varfa en los diferen-
tes paises y se encuentra en aumento, ya sea por mejores
técnicas diagndsticas o por cambios en los hébitos alimen-
ticios.

Etiologia
La etiologfa es multifactorial. La formacién de cdlculos

se favorece por:

* Niveles muy aumentados en orina de: calcio, oxalatos,
acido rico, cistina, etc.

¢ Disminucién en orina de los inhibidores de la cristaliza-
cién como citratos, magnesio, pirofosfatos y macromo-
léculas de glucosaminoglicanos.

¢ Cambios en el pH urinario.

¢ Alteracién del flujo urinario secundario a anomalias
anatémicas.

Tipos de litiasis

* (Calcica (oxalato o fosfato de calcio): la hipercalciuria,
hiperoxaluria e hipocitraturia favorecen su formacion.
Son radioopacos.

e Acido trico: en hiperuricosuria, y poco frecuente en la
infancia. Son radiotransparentes.

* (istina: en cistinuria. Forma célculos grandes y radio-
transparentes.

* Estruvita: de origen infeccioso, y de gran tamafio.

Diagnéstico

La ecograffa es el método diagndstico esencial, acompa-
flado o no de una radiografia.

El andlisis bioquimico de la orina y metabdlico del nifio
habr4 de realizarse en todo paciente con litiasis.

Tratamiento

* Medidas dietéticas: importante ingesta liquida, sin exceso
de calcio, no excederse en protefnas animales ni en sal.

* Tratamiento médico en funcién del tipo de célculo.

¢ (élculos de 4 mm o menos asintomaéticos pueden mane-
jarse con tratamiento conservador mediante hidrataciéon
a la espera de su expulsion.

¢ Las posibilidades terapéuticas en la litiasis son variadas
y la eleccion de una u otra técnica depende del tamafio
y localizacién del cdlculo (Tabla V).

V. ALONSO ARROYO Y COLS.

e Litotricia extracorpérea (LEOC): indicada principalmente
para litiasis no muy grandes en pelvis o uréter superior.

 Ureterorrenoscopia (URS): via uretral se introduce una
dptica o renoscopio que llega al calculo para su ruptura
y posterior extraccién mediante diferentes técnicas. Indi-
cada para cdlculos en vejiga, uréter y pelvis (Fig. 16).

¢ Nefrolitotomia percutdnea (NLPC): mediante puncién
directa de la pelvis via lumbar, se introduce una ptica
para la ruptura de cdlculo y posterior retirada. Indicada
preferentemente en litiasis renales grandes, miltiples o
en polo inferior.
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RESUMEN

La malfuncién del tracto urinario en la edad pedidtrica
es un problema frecuente cuya incidencia se encuentra en
aumento. La clasificacién y estandarizacién de la termino-
logia se ha llevado a cabo por la Sociedad Internacional de
Continencia Pedidtrica, actualizdndose en el afio 2016. La
vejiga hiperactiva es un cuadro clinico caracterizado por
urgencia y, generalmente, frecuencia miccional aumentada
con o sin incontinencia urinaria. La disfuncién vesical e intes-
tinal se encuentra frecuentemente asociados y en muchos
casos se infravalora su importancia. En la vejiga hipoactiva
el nifio incrementa la presién abdominal para iniciar, man-
tener o completar la miccién. Ademads, deben excluirse otros
cuadros como la miccién disfuncional (o no coordinada),
el postponedor de la miccién, la incontinencia de estrés, el
reflujo vaginal o la incontinencia de la risa, entre otros. La
historia clinica, el examen fisico y un diario con los hébitos
miccionales e intestinales son fundamentales. En algtin caso
es necesario hacer una flujometria con electromiografia y
medida ecogréfica del residuo postmiccional. Los estudios
urodindmicos invasivos se deben reservar para casos con-
cretos, como el paciente con vejiga hiperaciva refractario al
tratamiento. El seguimiento urodindmico del paciente con
vejiga neurdgena es controvertido, aunque se acepta que al
menos éste se realice si existen cambios clinicos o ecografi-
cos. La oxibutinina es, actualmente, el tinico anticolinérgico
aprobado en la edad pediatrica. El cateterismo intermitente

limpio y la neuroestimulacién transcutdnea son los dltimos
tratamientos incluidos para estos pacientes.

Palabras clave: Urodindmica; Sintomas de malfuncién
del tracto urinario inferior; Vejiga hiperactiva; Disfuncién
vesical neurégena; Oxibutinina; Cateterismo intermitente;
Neuroestimulacién transcutadnea.

ABSTRACT

Lower urinary tract symptoms (LUTS) are a common
pediatric problem, with an increasingly incidence. Classifi-
cation and standardization of the terminology has been pro-
vided by the International Children’s Continence Society and
updated in 2016. Overactive bladder should be suspected in a
child with urgency and, usually, increased voiding frequency
with or without urinary incontinence. Bladder and bowel
dysfunction (BBD) is a frequent but underdiagnosed entity.
Children with underactive bladder void with an increased
abdominal pressure to start, maintain, or complete voiding.
Other possible conditions such as voiding postponement,
dysfunctional voiding, stress incontinence, vaginal reflux or
giggle incontinence need to be excluded. Clinical history, phy-
sical examination and bladder and bowel diaries are essential.
In some cases, an uroflowmetry with electromyography and
residual urine measured by ultrasound are needed. Invasive
urodynamic studies should be reserved for selected cases,
such overactive bladders resistant to treatment. Controversy

Correspondencia: Angela Gémez Farpén. Servicio de Cirugfa Pediatrica. Hospital Universitario Central de Asturias. Avenida

de Roma, s/n. 33011 Oviedo. Asturias
Correo electrénico: gomezfarpon@hotmail.com

© 2019 Sociedad de Pediatria de Asturias, Cantabria, Castilla y Leon
Este es un articulo de acceso abierto distribuido bajo los términos de la licencia Reconocimiento-No Comercial de Creative Commons
(http: [[creativecommons.org/licenses/by-nc/2.5/es), la cual permite su uso, distribucién y reproduccién por cualquier medio para fines no comerciales,

siempre que se cite el trabajo original.

32 VOL. 59 N° 247, 2019



exists within the routine use of urodynamics and ongoing
surveillance after initial diagnosis of neuropathic bladder.
Urodynamics should be indicated, at least, in the event
of clinical deterioration or change in ultrasound features.
Oxybutynin is, nowadays, the only anticholinergic approved
in pediatric population. Clean intermittent catheterization
and transcutaneous electrical nerve stimulation (TENS) are
the latest treatment included for these patients.

Key words: Urodynamics; Lower urinary tract symp-
toms (LUTS); Overactive urinary bladder: neurogenic uri-
nary Bladder; Oxybutynin; Intermittent urethral catheteri-
zation; Transcutaneous electrical nerve stimulation (TENS).

INTRODUCCION

Cualquier alteracién en alguno de los componentes invo-
lucrados en el complejo mecanismo del ciclo miccional (sis-
tema nervioso central -SNC-, sistema nervioso periférico,
detrusor, cuello vesical o esfinter) puede conducir a una
disfuncién vesical, o malfuncién del tracto urinario inferior
(MTUI), término que atina las alteraciones que se producen
en cualquiera de las dos etapas del ciclo miccional, tanto en
la fase de llenado como en la de vaciado®.

La maduracién progresiva del control vesical permite
que los nifios alcancen la continencia urinaria diurna sobre
los 3-4 afios y nocturna entre los 5-7 afios de edad, con una
continencia fecal generalmente mas precoz.

Entre el 1 al 20% de la poblacién pedidtrica presenta
algtin sintoma de MTUI®), cuya incidencia estd en aumento.
La variabilidad en los porcentajes se debe a los diferentes
criterios utilizados en la literatura médica. Con el fin de cla-
rificar conceptos, la Sociedad Internacional de Continencia
en Nifios (International Children’s Continence Society 0 ICCS)
ha estandarizado las distintas terminologias que veremos
a continuacion.

ETIOLOGIA

La MTUI puede ser una malfuncién de causa neurégena
o no neurdgena (Tabla I). No obstante, en la literatura médi-
ca cuando se habla de MTUI en general, frecuentemente
se suele hacer referencia a los pacientes neurolégicamente
sanos, reservando el término de vejiga neurégena (VN) o
disfuncién vesical neurégena para los casos de MTUI de
etiologia neuroldgica (Tabla I).
* Causas neuroldgicas: disfuncién vesical neurdgena. Las

principales entidades son el mielomeningocele, segui-
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TasLal.  Ertiorocia MTUL

Causas anatémicas neuroldgicas
¢ Congénitas
- Defectos del tubo neural (DTN)
- Espina bifida, mielodisplasia o disrafia espinal (> 50%
de los DTN)
. Oculta
. DTN cerrado
. Meningocele
. Mielomeningocele (el més frecuente): solo 5% no
tendrdn VN
- Encefalocele
- Anencefalia: incompatible con la vida
— Malformaciones anorrectales altas
- Agenesia sacra
* Adquiridas: traumatismo medular, encefalitis, tumores...

Causas anatémicas no neurogénicas
¢ Uréter ectépico

* Complejo extrofia-epispadias

* Seno urogenital / cloaca

¢ Vélvulas uretra posterior

¢ Duplicacion uretral

* Reflujo vesicoureteral (RVU)

¢ Sindrome Prune-Belly, etc.

Causas funcionales
* MTUI idiopética, sin encontrar ninguna causa neuroldgica o
anatémica que lo justifique

do del disrafismo espinal oculto, las malformaciones
anorrectales y la agenesia sacra. En estos pacientes, el
estudio urodindmico (EU) es prioritario desde los pri-
meros meses de vida y durante el seguimiento, con el fin
de detectar las vejigas de alto riesgo, caracterizadas por
presiones del detrusor > 40 mmHg, capacidad vesical y
compliance reducidas, disinergia vésico-esfinteriana y
elevado residuo postmiccional (RPM).

¢ Causas anatémicas no neurogénicas: se refiere a ciertas
malformaciones congénitas en las que puede existir una
vejiga valvular, al comportarse como una VN. Puede
haber una falta de adquisicién del control urinario por-
que el uréter drene mds alld del esfinter uretral externo
(uréter ectopico), por provocar una obstruccién a nivel
del cuello vesical como en las vélvulas de uretra posterior
o por favorecer las infecciones del tracto urinario (ITU)
como en el RVU secundario a una disfuncién vesical e
intestinal.

* Causas funcionales: MTUI en el paciente neurolégica-
mente normal. Secundario a un retraso en la maduracién
del control cortical o en la coordinacién vesical y/o a
malos hébitos higiénicos en la etapa de entrenamiento
vesical.
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SINTOMATOLOGIA DE LA MTUI

Los sintomas de las vias urinarias inferiores pueden ser
tnicos, pero con frecuencia aparecen solapados en los dife-
rentes cuadros, lo cual dificulta asignar un sintoma a un
cuadro clinico-urodindmico determinado. Se deben tener
en cuenta a partir de los 5 afios de edad®.

* Sintomas de llenado:

- Incontinencia urinaria diurna.

— Frecuencia miccional alterada. Se considera normal

entre 4-7 micciones/ dfa.

— Urgencia miccional. Este sintoma suele ser la expresién
de una vejiga hiperactiva (VH).

— Nicturia. Es muy frecuente en nifios escolares y no es
necesariamente indicativo de MTUL

* Sintomas de vaciado:

- Hesitancia o dificultad para iniciar la miccién.

— Esfuerzo o necesidad de prensa abdominal para iniciar
o mantener la miccién (Valsalva).

— Chorro miccional débil.

— Miccién entrecortada. Este patrén es normal en meno-
res de 3 afios.

— Disuria.

- Maniobras o hdbito retenedor para postponer la mic-
cién o suprimir la urgencia.

— Goteo postmiccional. En nifias se asocia a reflujo vési-
co-vaginal y en nifios a siringocele.

— Sensacién de vaciado incompleto.

* Otros sintomas relacionados con la MTUL

- ITU de repeticion.

— Disfuncién vesical e intestinal, o el término en desuso
de sindrome de mala eliminacion o eliminacién dis-
funcional que la ICCS recomienda evitar. En algunos
nifios neuroldgicamente sanos, a los sintomas urina-
rios caracteristicos de MTUI anteriormente descritos
se les asocia un problema defecatorio, con estrefii-
miento y /o encopresis. Actualmente, se sabe que exis-
te una clara relacion entre el estrefiimiento funcional
y la MTUI, de modo que la impactacién fecal puede
empeorar o desencadenar una VH, incrementando los
episodios de incontinencia urinaria diurna o dificul-
tando la resolucién de una enuresis. Esta sintomato-
logfa fecal se debe de tener en cuenta a partir de los
4 afios y para su valoracién utilizaremos los criterios
Roma IV®.

Por otra parte, se ha de recordar que la presencia aislada
de incontinencia urinaria nocturna en mayores de 5 afios,
sin ninguno de los sintomas anteriormente mencionados de
MTUI, se conoce como enuresis y es una entidad cuya etiopa-
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togenia y tratamiento es diferente y, por tanto, no constituye
un sintoma de MTUL

CUADROS CLINICO-URODINAMICOS DE MTUI
NO NEUROGENA

En los nifios neurolégicamente sanos, los principales
diagnésticos de MTUI funcional son vejiga hiperactiva,
miccién disfuncional, vejiga hipoactiva e ITU en postpo-
nedores de la miccién. En estos cuadros la sintomatologfa
puede solaparse, del mismo modo que un cuadro puede
evolucionar y desembocar en otro.

Vejiga hiperactiva (VH)

El término vejiga hiperactiva se refiere a la presencia de
urgencia miccional asociada frecuentemente a incontinencia
urinaria, nicturia/enuresis y polaquiuria. Su diagndstico
es meramente clinico ante la presencia de urgencia. Tipi-
camente estos nifios utilizan las maniobras de retencién
para evitar la miccién, que se caracteriza por ser explosiva,
en torre.

El EU solo lo indicaremos en casos muy seleccionados
que no respondan al tratamiento médico o si se acompa-
fia de una disfuncién de vaciado®. En el EU pueden verse
contracciones involuntarias del detrusor (CID) durante la
fase de llenado, y es en este momento cuando hablamos de
“hiperactividad del detrusor” (diagnéstico urodindmico).
La capacidad vesical estd reducida.

Su tratamiento se fundamenta en medias conductuales
(uroterapia estdndar con miccién programada y tratamiento
del estrefiimiento) y anticolinérgicos para disminuir las CID.
La inyecci6n de toxina botulinica en el detrusor y la neuro-
estimulaci6n transcutdnea (TENS) es de segunda eleccién en
no respondedores al tratamiento estandar con anticolinérgico
o en los casos que estos no se toleran.

Miccién disfuncional

Se produce por una relajacién inapropiada del suelo pél-
vico durante la miccién, lo que se traduce en la flujometria
con electromiografia (EMG) en una curva en staccato, en los
casos mds leves, o interrumpida, en los mds severos, con
RPM elevado (miccién no coordinada).

Los pacientes, generalmente nifias, son proclives a tener
estrefiimiento e ITU de repeticién, incluso RVU secundario
a elevadas presiones vesicales durante el vaciado. Muchos
son posponedores o tienen una VH, por lo que en un intento
de no orinarse contraen voluntariamente el esfinter lo que
favorece la miccién disfuncional.



El tratamiento de la miccién disfuncional es la uroterapia
y el biofeedback, 1o que mejora el grado de RVU y disminuye
las ITU. De ello se deduce que antes de plantearse un trata-
miento quirtrgico de un RVU, debe descartarse una miccién
disfuncional y una VH®.

Vejiga hipoactiva

En esta entidad el problema acontece en la fase de vacia-
do, al no alcanzar la vejiga unas presiones adecuadas para
vaciarse de forma efectiva: los nifios necesitan aumentar la
presion intrabdominal para iniciar, mantener o completar la
miccién. Algunos nifios postponedores, con una frecuencia
miccional baja y micciones > 150% de la capacidad vesical
esperada para la edad (CVEedad), acaban desarrollando una
vejiga hipoactiva. Con el tiempo presentan incontinencia por
rebosamiento y RPM altos al presentar un detrusor hipoac-
tivo o acontrdctil (“vejiga perezosa”), lo que facilita las ITU.

En la flujometria veremos un chorro miccional débil, en
plateau. Si se realiza el EU se constata una hipoactividad del
detrusor en la fase de vaciado, lo que permite diferenciarlo
de una obstruccién del tracto urinario inferior con aumento
de la presién del detrusor.

Ademds de la uroterapia y el biofeedback, la doble miccién
suele disminuir el RPM, y en casos que no mejoren con lo
anterior, se deberd recurrir al cateterismo intermitente lim-
pio (CIL). Se debe evitar el uso de anticolinérgicos, ya que
pueden aumentar el RPM.

Otros cuadros menos frecuentes

* Incontinencia de estrés. Pérdida involuntaria de peque-
flas cantidades de orina al aumentar la presién intra-
abdominal (esfuerzo, toser, estornudar...). Suele estar
relacionada con obesidad y tos crénica, y es excepcional
en nifios sanos, donde estas pérdidas de orina suelen ser
la expresién de una VH o una vejiga hiperdistendida.
Debe recomendarse uroterapia y biofeedback.

* Reflujo vaginal. Incontinencia urinaria diurna de canti-
dades moderadas poco después de realizar la miccién sin
asociar otros sintomas urinarios. Es mds frecuente en nifias
prepuberales con tendencia a la obesidad. En general, la
adduccién de los muslos favorece el acimulo de orina en
el introito vaginal, que se podria plasmar en una CUMS.
Se deben descartar adherencias de labios menores, y reco-
mendar que realice la miccién con las piernas separadas.

* Incontinencia de la risa (giggle incontinence). Inconti-
nencia que tiene lugar justo tras reirse. Es casi exclusivo
de nifias y las pérdidas urinarias son una miccién préc-
ticamente completa. Se cree que se debe a un trastorno
anivel del SNC, similar a la cataplejfa, ocasionalmente
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hereditaria, y que podria responder a metilfenidato. No
debe confundirse esta incontinencia con humedecer la
ropa interior al refrse, caracteristico de la VH.

CUADROS CLINICO-URODINAMICOS DE MTUI
NEUROGENA

La disfuncién vesical neurégena puede afectar a una
0 a ambas partes del ciclo miccional, de modo que todos
los sintomas/ signos anteriormente descritos pueden estar
presentes. Existe asimismo un riesgo incrementado de RVU,
dilatacién del tracto urinario, ITU y litiasis (estruvita).
¢ En la fase de llenado, puede haber:

— Hiperactividad del detrusor neurogénica: CID acom-

pafiadas o no de incontinencia.

— Baja acomodacién o pérdida de la compliance.

— Incontinencia de esfuerzo: pérdidas involuntarias
de orina con los aumentos de presiéon abdominal en
ausencia de CID y baja acomodacién. La actividad
electromiogréfica es nula o muy baja.

¢ Enla fase de vaciado vesical puede existir:

— Disinergia vésico-esfinteriana: falta de relajacion del
esfinter uretral externo durante la miccién con RPM
elevado, similar a la miccién disfuncional del nifio sano.

- Hipo o acontractilidad del detrusor con miccién por
prensa abdominal.

No todas las VN tienen el mismo comportamiento, ya
que dependiendo de la actividad del detrusor (normal,
hiperactivo, hipoactivo) y del esfinter (normal, hiperactivo,
hipoactivo) existird o no una vejiga de alto riesgo. De ello
se deduce que la ausencia de incontinencia no es garantia
de presiones bajas, ya que dependerd también de cémo se
comporte el esfinter uretral externo®.

Las VN de alto riesgo se caracterizan por hiperactividad
del detrusor, vejiga de baja capacidad, acomodacién vesical
disminuida con presién de fuga > 40 mmHg, RPM elevado
y /o esfinter competente e hiperactivo. Ademds, los proble-
mas defecatorios afectan a mds del 75% de los pacientes con
mielomeningocele, lo que supone una gran limitacién para la
integracién social. Es caracteristico del intestino neurégeno
un estrefiimiento que se alterna con deposiciones liquidas
junto con incontinencia fecal por rebosamiento.

DIAGNOSTICO

En todo paciente con sospecha de una MTUI debemos
llevar a cabo una adecuada historia clinica, exploracién neu-
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Nombre: Edad:
Hora 1er dia 2° dia 3er dia
Medida Anotaciones Medida Anotaciones Medida Anotaciones
Orina (ml) | Orina | Heces | Orina (ml) | Orina Heces |Orina (ml)| Orina Heces
6-7
7-8
8-9
9-10
10-11
11-12
12-13
13-14
14-15
15-16
16-17
17-18
18-19 Figura 1. Diario miccional.
Puede recogerse los datos de
19-20 . . .
3 dias no consecutivos (fin de
20-21 semana). Orina: anotar si existe
21-22 urgencia para ir al bafio o esca-
22-23 pe que moje la ropa interior o
toda la muda. Heces: anotar
23-24 . . .
si existe manchado o si hace
:Se levzinté a orir}al;? :Se leva?nt() a orirzallr? :Se levinté a 0rir~1a1lr? deposicién y sus caracterfsticas
(Hora? Peso pafia ¢Hora? Peso pafia ¢Hora? Peso pafia (dura, normal, blanda).

rouroldgica, un diario miccional e intestinal y una ecografia
si se considera necesario. Todo ello nos ayudara a determinar
el tipo de prueba urodindmica mds apropiada® (Fig. 1).

Estudios urodinamicos no invasivos
Diario miccional

Es un registro no invasivo y objetivo realizado por los
padres de la ingesta de liquidos y la produccién de orina
durante 3 dfas completos. Proporciona informacién sobre la
frecuencia miccional, la distribucién de las micciones (noche
y dfa), el volumen de vaciado o capacidad vesical del pacien-
te y la presencia de episodios de urgencia e incontinencia. Se
debe complementar con un diario deposicional: frecuencia,
consistencia de las heces segtin la escala de Bristol y presen-
cia de encopresis.

Uroflujometria

Proporciona informacion sobre la fase de vaciado de la
vejiga, pero no sobre la de llenado. Consiste en la realizacién
de una miccién espontdnea en un uroflujémetro, para medir
el flujo urinario y obtener informacién sobre el patrén de
flujo miccional que a menudo es sugerente de un cuadro
especifico, siendo innecesario realizar mds pruebas invasivas.
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Con frecuencia la flujometria se combina con una EMG del
esfinter uretral externo mediante la colocacién de electrodos
de contacto en la piel perianal para valorar la coordinacién
detrusor-esfinter. La actividad electromiogréfica del esfinter
debe estar ausente durante la miccién, y la presencia de
actividad durante la miccién es indicativa de miccién disfun-
cional. Se debe realizar al menos 2 veces para asegurarnos
que el patrén miccional es constante.

La forma de la curva del flujo urinario en nifios es el
dato mds importante, pues se correlacionan con las causas
de la MTUI®:
¢ Curva normal: es lisa y tiene forma parabdlica.
¢ Curva en torre: tiene una gran amplitud y un pico de

corta duracién. Puede producirse por VH. Sin embargo,

los nifios con VH pueden tener una curva parabdélica de
apariencia normal porque una VH es principalmente una
anomalfa de la fase de llenado.

¢ Curva en meseta: por obstruccién o por miccién disfun-
cional.

* Curva en staccato: flujo de orina fluctuante en nifios con
miccién disfuncional.

¢ Curva interrumpida: flujo urinario fraccionado de baja
amplitud y larga duracién que se observa en nifios con



// \\h_ VRN

Curva en campana Curva en meseta

P Val AVATN

Curva en torre Curva en staccato

Figura 2. Patrones de flujo urinario.

vejiga hipoactiva que tienen una contraccién ausente o
débil del detrusor (Fig. 2).

Estudios urodinamicos invasivos

Conocido simplemente como EU, permite estudiar la
fase de llenado (cistomanometria) y vaciado (estudio de
presion-flujo). Se registran simultdneamente la presién
intravesical (Pves), la presién abdominal (Pabd), el volumen
infundido, la EMG y el volumen miccional. El registro de
la presién vesical se consigue colocando una sonda transu-
retral a través de la cual realizaremos el llenado vesical y la
presion abdominal mediante una sonda rectal con balén. La
presién de detrusor se estima restando la presiéon abdomi-
nal a la intravesical (Pdet = Pves - Pabd), para corregir los
cambios que pueden suceder con la risa, tos o movimientos
durante el estudio.

Cistomanometria

Se define como el estudio de la fase de llenado del ciclo
miccional. Conceptualmente, es la técnica por la que medi-
mos la relacién entre presién y volumen vesical en la fase de
llenado, mediante llenado vesical lento, y termina cuando
el paciente no puede demorar mds la miccién o presenta
miccién involuntaria, dolor, presién detrusor > 40 cm H,O,
la infusién excede al menos el 150% de la CVEedad o las
fugas superan la velocidad de llenado. El estudio cistoma-
nométrico nos permitird evaluar la sensibilidad de la vejiga
durante el llenado, la actividad del detrusor, la acomodacién
y la capacidad vesical®.

La sensacion es dificil de evaluar en nifios. Los nifios
mayores suelen expresar normalmente el deseo miccional
fuerte, que suele ocurrir al 90% de la CVEedad. La disminu-
cién o ausencia de sensacién durante la fase de llenado suele
verse en VN, hipoactiva o con fallo miogénico.

A. GOMEZ FARPON Y COLS.

El detrusor puede tener un comportamiento normal,
hiperactivo o hipoactivo. Cualquier actividad del detrusor
durante el llenado debe considerarse patolégica. El término
hiperactividad del detrusor se usa para describir cualquier
CID > 15 cm H,O durante la fase de llenado.

La acomodacién del detrusor limite no debe exceder los
40 mmHg. La morfologfa de la curva es mds importante que
los valores en sf, asi un incremento lineal y progresivo de
la Pdet en la fase de llenado lo considerariamos baja aco-
modacién, ya que en una vejiga de acomodacién normal la
curva serfa plana, y solo al final se producirfa un aumento
discreto de la Pdet.

Estudio presion flujo

El estudio se completa con una micciéon espontanea.
Una presién miccional alta combinada con un flujo bajo es
indicativo de obstruccién del tracto urinario inferior, ya sea
anatémica o funcional (miccién disfuncional). La baja acti-
vidad del detrusor acompariada de una capacidad vesical
>150% de la CVEedad puede observarse cuando hay una
contraccién del detrusor escasa, lo que puede ser el resultado
de un vaciamiento obstructivo crénico®.

Videourodindmica

Es el estudio mds completo dentro de la urodindmica,
ya que el llenado vesical con contraste permite combinar
la urodinamia con la fluoroscopia mejorando significati-
vamente la precisién del diagndstico y obteniendo simul-
tdneamente informacién anatémica y funcional. No solo
permite la medicién en tiempo real de la Pdet cuando se
produce una fuga urinaria o RVU, sino que también revela
la forma de la vejiga y el cuello vesical durante el llenado
y vaciado®.

INDICACIONES DE ESTUDIO URODINAMICO

En lineas generales, el EU no es una prueba de rutina

en el nifio neurolégicamente sano con sintomas de MTUI, a

diferencia de lo que sucede en el seguimiento de los nifios

con VN, en los que el EU juega un papel destacado en el
seguimiento.

* Sospecha de vejiga neurdgena. El estudio se debe rea-
lizar en los primeros meses de vida tan pronto se haya
estabilizado el cierre quirtrgico del defecto, ya que en
estos pacientes las alteraciones urodindmicas son predic-
tivas de deterioro renal en adultos, y en el seguimiento
en determinadas circunstancias(o.

* Anomalias congénitas complejas no neurogénicas.
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¢ Casos muy seleccionados de vejiga hiperactiva, espe-
cialmente si se acompafian de una disfuncién de vaciado
o son refractarias al tratamiento médico.

¢ Pacientes con sintomas obstructivos o disfuncion vesi-
cal severa con evidencia de dafio renal o dilatacion del
tracto urinario.

TRATAMIENTO DE LA MTUI

Debemos tener en cuenta que nos podemos enfrentar a
dos escenarios diferentes:

MTUI neurégena

En la VN se apuesta por un tratamiento precoz, activo,
para anticiparse al dafio del tracto urinario, ya que dejada a
su evolucién un 20% de los pacientes fallecen en el primer
afio de vida de un fallo renal®?. Solo un 5% de los nifios con
VN no presentardn una disinergia vésico-esfinteriana, lo que
implica que précticamente todos los nifios con un defecto
del tubo neural son portadores de VN. Por ello, la mayoria
de los autores se decantan por un régimen de CIL desde el
nacimiento si existe RPM elevado tras una miccién espontd-
nea, medido con ecograffa o sondaje, o si el neonato no orina
en 2 horas. Una vez se ha reparado el defecto congénito en
los primeros dias de vida, se debe realizar un EU a los 2-3
meses. Si se constatan altas presiones de llenado con baja
acomodacién o CID, se pautardn anticolinérgicos®.

A medida que el nifio se va desarrollando, es posible el
cambio de comportamiento vesical, por lo que aunque los
estudios radiolégicos sean normales y los EU correctos, se
debe seguir un control estricto de estos nifios, especialmente
los primeros 6 afios de vida. Los protocolos en este periodo
varian, pero todos se sustentan en ecograffas semestrales/
anuales y, segtin la escuela, en EU anuales de forma pro-
gramada o indicados solo si se producen cambios clinicos
0 ecograficos(?.

Para el tratamiento de la disfuncién intestinal neurégena,
ademds de medidas higiénico-dietéticas y laxantes, suelen ser
necesarios los enemas. Estos pueden no ser ttiles si el paciente
tiene un esfinter anal no competente, al no poder retenerlo
para que acttie. En determinados casos los dispositivos de irri-
gacién transanal (Peristeen®) ofrecen la posibilidad de irrigar
con agua y limpiar el colon izquierdo de heces en el domicilio.
Para los casos mds rebeldes en los que el irrigador no estimula
suficientemente el vaciamiento del colon distal o0 es muy dificil
su uso por el propio paciente, el procedimiento de Malone
(Malone Antegrade Continence Enema) o apendicostomia cuté-
nea continente puede conseguir la continencia fecal(?.
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MTUI de causa no neurdgena, funcional

En este caso el enfoque es completamente diferente, ya
que se debe adoptar un manejo gradual, desde las medidas
menos invasivas a los tratamientos més agresivos. Antes de
plantearse el uso de medicacién u otros tratamientos mds
agresivos, se debe comenzar por un manejo conservador
que incluya la modificacién del comportamiento vesical y
tratamiento activo del estrefiimiento si lo hubiera, lo que
se conoce como uroterapia estdndar y que constituye el eje
central o base del tratamiento de la MTUI no neurégena.
Por si sola, la uroterapia estdndar alcanza porcentajes de
resolucién superiores al 50%. Solo en el caso de que las
medidas conservadoras fallen, y no antes, optaremos por un
manejo mds activo con anticolinérgicos o uroterapia especifi-
ca (biofeedback), previa identificacién de la causa subyacente
para pautar una terapia adecuada, y serd excepcional tener
que recurrir a tratamientos de tercera linea como el CIL, la
neuromodulacién o la toxina botulinica.

OPCIONES TERAPEUTICAS

Uroterapia estandar
Se conoce asf a todos los tratamientos que se basan en

cambiar los hdbitos higiénico-dietéticos y que son, por tanto,

medidas no farmacolégicas ni quirtirgicas.

* Realizacién de un calendario miccional y defecatorio:
registro por el propio nifio, con ayuda de los padres,
de los sintomas presentes para poder evaluar los pro-
gresos.

* Modificacién de los habitos miccionales:

— Marcarse objetivos, premiando la constancia y el com-
promiso del nifio.

- Miccién programada aproximadamente cada 2-3 horas.

— Evitar alimentos que incrementen la actividad vesical,
como la cafeina o refrescos carbonatados, zumos de
tomate, naranja o alimentos picantes.

- Adoptar una postura adecuada durante la miccién,
con la ropa interior completamente bajada y en caso
de orinar sentado, con apoyo de los pies, la espalda
recta y las piernas ligeramente separadas esperando
un par de minutos tras finalizar la miccién. Evitar usar
la prensa abdominal o interrumpir el chorro.

- Vigilar la higiene genital, ya que es tan perjudicial la
suciedad como un exceso de limpieza.

¢ Tratamiento del estrefiimiento: imprescindible tratar la
disfuncién intestinal primero que la MTUI®): aumento
de la ingesta de agua, fibra y fruta con reduccién de
los ldcteos y alimentos astringentes, y creacién de un



habito defecatorio, sentando al nifio en el inodoro unos
10 minutos después de cada comida principal, aunque
no tenga deseo defecatorio. El objetivo debe ser realizar
al menos una deposicién diaria blanda.

Anticolinérgicos

Acttian reduciendo las contracciones del detrusor, por
lo que se indican cuando existe vejiga hiperactiva, CID o
baja compliance con Pr de escape del detrusor =40 mmHg. El
objetivo del tratamiento es mejorar los sintomas, aumentar
la capacidad vesical maxima y disminuir la presién maxi-
ma del detrusor. El tinico aprobado por la AEMPS en nifios
mayores de 5 afios es la oxibutinina (Ditropan®), bloqueante
no selectivo de los receptores M1 y M3. En mayores de 5
afios la dosis de oxibutinina estandar es 0,3-0,5 mg/kg/dia
repartidos en 3 dosis y, fuera de ficha técnica, 0,3 mg/kg/
dia en menores de 5 afios y 0,2 mg/kg/dia para los meno-
res de 1 afio. En estos casos se recomienda la firma de un
consentimiento informado®. Los efectos secundarios més
habituales son boca seca, visién borrosa, sofocacién y empeo-
ramiento del estrefiimiento, lo que supone que un 10% de
los pacientes abandone el tratamiento®. Si el paciente pre-
senta una disfuncién de vaciado, con vejiga hiperreactiva,
chorro miccional fraccionado o RPM elevado, no se deben
administrar, ya que se agravarfa el cuadro al favorecer un
vaciamiento incompleto de la vejiga.

Otros férmacos utilizados son los antagonistas selectivos
de los receptores muscarinicos como la tolterodina (Detrusi-
tol®), la fesoterodina (Toviaz®) y solifenacina (Vesicare®),
Tienen la ventaja de producir menos efectos secundarios, espe-
cialmente a nivel del SNC, pero al existir pocos estudios en
poblacién pedidtrica, no estdn aprobados para estas edades(®.

Alfabloqueantes

La alfuzosina y la tamsulosina son antagonistas selec-
tivos de los receptores al, y su administracién provoca la
relajacion del cuello y uretra proximal. En la edad pedidtrica
no estdn aprobados (off-label), a pesar de que existen articulos
médicos que demuestran su seguridad y efectividad, aunque
con resultados muy variables(!.

Cateterismo intermitente limpio

Utilizado para conseguir un vaciamiento efectivo en los
pacientes con un defecto de vaciado por una miccién disfun-
cional, disinergia vésico-esfinteriana o vejiga hipoactiva con
elevado RPM. En el caso de la VN, algunos autores apuestan
por un manejo proactivo desde un inicio.

El CIL se debe realizar al menos de 4 a 5 veces al dia,
respetando el suefio nocturno, con sondas de baja friccién.
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Cuando el sondaje es dificil, puede plantearse una cirugfa
en la que se comunica la piel, generalmente el ombligo, a la
vejiga a través del apéndice cecal, lo que supone una ostomia
continente que facilita el cateterismo (técnica de Mitrofanoff).

El cateterismo limpio respecto al estéril no implica un
mayor riesgo de ITU, si bien los porcentajes de bacteriuria
son altos (76%)10. No estd claro el papel de la profilaxis
antibidtica continua en el CIL, al disminuir el nimero de
ITU pero ser estas secundarias a organismos mds resisten-
tes, por lo que en lineas generales se recomienda evitar su
indicacién().

Biofeedback

Primera linea de tratamiento para la disfuncién miccio-
nal, ya que a través de un dispositivo con electrodos de
superficie a nivel perianal, el paciente entiende y entrena
lo que es la contraccién del suelo pélvico —sin contraer el
abdomen o los gliiteos- y su relajacién. Toda la actividad
electromiogréfica se plasma digitalmente en una pantalla que
amodo de juego ilustra lo que es una contraccion y relajacién
efectiva del esfinter uretral externo, con el ascenso/ descenso
de un globo aerostdtico o unos peces segtin el software. Estos
ejercicios deben practicarse diariamente en casa.

Toxina botulinica A

Tratamiento de tercera linea en pacientes con VN y
utilizado recientemente también en casos de VH que, tras
uroterapia, son refractarios o no toleran los anticolinérgicos
o la neuromodulacién. La inyeccién intravesical de 5 a 12
U/kg de toxina botulinica A reduce la presién del detrusor,
mejora la capacidad cistomanométrica maxima, la compliance
y la continencia®™. Como contrapartida estd el hecho de que
precisa cistoscopia, su efecto es temporal -unos 9 meses—, y
que no estd exenta de posibles efectos secundarios. Puede
alterar la fase de vaciado, pero como en el caso de la VN la
mayor parte de los pacientes estdn con CIL, no suele implicar
un riesgo adicional.

Neuromodulacién

Su objetivo es modificar la inervacién vesical en los
pacientes con VH. Existen varias alternativas: la estimula-
ci6n eléctrica transcutdnea (TENS o parasacral transcutaneous
electrical nerve stimulation), la estimulacién percutdnea del
nervio tibial (percutaneous tibial nerve stimulation o PTNS) y
la neuromodulacion sacra (implanted sacral nerve stimulation o
implanted SNS). La més utilizada es la TENS, con resultados
tan satisfactorios como los anticolinérgicos con la ventaja de
carecer de efectos secundarios!”. Los resultados en pacientes
con VN no son tan prometedores.
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Cirugia

La cirugia constitufa el tratamiento mds utilizado en la

VN en el pasado, con un riesgo infeccioso y de malignizacion
considerable (ureteroileostomia tipo Bricker). Actualmente,
con la oxibutinina y el CIL desde edades bien tempranas, su
indicacion ha caido en desuso, y se reservan para los casos
de VN de alto riesgo que han fracasado con tratamiento
médico. Las principales técnicas son:

Derivacién urinaria incontinente (generalmente tempo-
rales): vesicostomia, ureterostomia, nefrostomia.
Derivacién urinaria continente (generalmente perma-
nentes) para autocateterismos, como la apendicovesi-
costomia tipo Mitrofanoff®.

Cistoplastias de aumento: se emplean cuando, a pesar
del tratamiento médico a dosis méxima, persiste la mala
compliance con altas presiones, incontinencia urinaria y
alteraciones del tracto urinario superior. Requiere como
requisito que el paciente realice CIL, para asegurar un
vaciado vesical completo de orina y moco. Las opciones
quirdrgicas para aumentar el tamafio vesical y la complian-
ce son el uso de intestino delgado (ileon), grueso o uréter.
Alargo plazo en un 40% de los casos hay complicacio-
nes, con riesgo de litiasis por acimulo de moco, acidosis
metabdlica o malignizacién del intestino incorporado a
la vejiga, lo que obliga a un seguimiento muy estrecho
toda la vida (uroanélisis, ecografia y cistoscopia®?.
Cirugfa sobre el cuello vesical, con esfinter urinario arti-
ficial, en pacientes con incontinencia urinaria y esfinter
uretral externo incompetente.
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RESUMEN

Las neoplasias suponen la primera causa de muerte en
nifios mayores de 1 afio en paises desarrollados. La ciru-
gfa pedidtrica juega un importante papel terapéutico en
el cancer infantil a distintos niveles: extirpacién tumoral,
implantacién de accesos vasculares, manejo de metdstasis
y complicaciones.

La oncologfa pedidtrica es una especialidad muy dina-
mica con actualizaciones y cambios en protocolos constante-
mente. El objetivo de este articulo es la revisién actualizada
de los tumores sélidos mds frecuentes y con caracteristicas
especificas en relacion con la cirugfa pedidtrica: neuroblas-
toma, tumor de Wilms, hepatoblastoma, tumores ovaricos,
testiculares y de partes blandas.

El neuroblastoma es el tumor sélido extracraneal mas
comun en la infancia. Tanto el neuroblastoma como el tumor
de Wilms suelen presentarse como una masa abdominal
asintomadtica. La combinacién del grupo de riesgo, edad,
factores biol6gicos y resultados histol6gicos permite asignar
a cada paciente un estadio de riesgo con valor prondstico, y
establecer una estrategia terapéutica especifica en cada caso
de neuroblastoma.

El nefroblastoma o tumor de Wilms es el tumor renal
maligno mds frecuente en nifios. En nuestro medio el nuevo
protocolo establecido por la SIOP se conoce como UMBRE-
LLA que se basa en la quimioterapia preoperatoria con el
objetivo de reducir masa tumoral seguido de cirugfa.

En los casos de hepatoblastoma es importante la clasifica-
cién PRETEXT (Pretreatment Extent of Disease) porque define
la extensién de parénquima hepético afectada y enfermedad
extrahepética dando informacién sobre la resecabilidad del
tumor y su respuesta a la quimioterapia.

Ante una masa de tejido blando debe plantearse en
primer lugar que se trate de procesos reactivos y tumores
benignos, los tumores malignos de partes blandas son raros.
Dentro de estos, el rabdomiosarcoma se caracteriza por su
buena respuesta a quimioterapia, por lo que estd en desuso
la cirugfa con resecciones agresivas o mutilantes.

Respecto a los tumores gonadales en la infancia, a dife-
rencia de los adultos, predominan los germinales, en con-
creto el teratoma. La cirugia tiende a ser conservadora para
respetar la fertilidad futura.

En las dltimas décadas, los avances en tratamientos onco-
16gicos han logrado un aumento de la supervivencia en la
mayoria de tumores infantiles, en parte gracias al enfoque
multidisciplinar necesario desde el diagndstico de cada caso.

Palabras clave: Neuroblastoma; Tumor de Wilms; Nefro-
blastoma; Hepatoblastoma; Rabdomiosarcoma; Tumor ové-
rico, Tumor testicular.

ABSTRACT

Malignant neoplasms constitute the first cause of death in
children over 1 year of age in developed countries. Pediatric
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surgery plays an important therapeutic role in childhood
cancer on different sides: removing tumors, placing vascular
access devices, metastasis management and complications.

Pediatric oncology is a dinamyc specialty with constant
updates and changes in protocols. The principal aim of this
report is an updated review of more common solid tumors
and their specific surgical aspects: neuroblastoma, Wilms’
tumor, hepatoblastoma, ovarian tumor, testicular tumor and
rhabdomyosarcoma.

Neuroblastoma is the most common extracranial solid
tumor in chidhood. Wilms’ tumor and neuroblastoma usua-
lly appears as an asyntomatic abdominal mass. The risk
group, age, biological factors and histologic analysis allow
to assign a risk stage to each patient, that has prognostic
value and determines the specific treatment for each case
of neuroblastoma.

Nephroblastoma or Wilms’ tumor is the most frequent
malignant kidney tumor in children. UMBRELLA is the new
protocol of SIOP based on preoperative chemotherapy to
reduce the size of the tumor and surgery after.

The classification PRETEXT (Pretreatment Extent of Disea-
se) is important in cases of hepatoblastoma because defines
the extent of hepatic infiltrated parenchyma, so we can know
about its resectability and the response to chemotherapy.

A soft-tissue mass is probably a reactive process or a
benign tumor, since malignant soft-tissue tumors are rare.
Rhabdomyosarcoma has a good response to chemotherapy, so
wide resections and radical surgery are not current techniques.

With regard to gonadal tumors in childhood, unlike
adults, germ tumors predominate, in particular teratoma.
Sparing surgery is the current treatment to preserve future
fertility.

Over the last several decades, the advances in cancer
treatment have achieved an increased survival in most of
childhood tumors, thanks to multidisciplinary approach
from diagnosis.

Key words: Neuroblastoma; Wilms’ tumor; Nephro-
blastoma; Hepatoblastoma; Rhabdomyosarcoma; Ovarian
tumor; Testicular tumor.

INTRODUCCION

Las neoplasias suponen la primera causa de muerte en
nifios mayores de 1 afio en paises desarrollados. En Espafia
el Registro Infantil de Tumores Infantiles (RETI-SEHOP)
se encarga de registrar todos los casos desde la década de
1980. Asf conocemos la incidencia nacional global de tumores
pedidtricos y sabemos que es similar a la europea, regis-
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TABLAL ~ CLASIFICACION INTERNACIONAL DE CANCER INFANTIL
(ICCC-3).
Tasa de
incidencia
bruta (casos
Grupo por millon
diagndstico de nifios)
I Leucemias, enfermedades mielopro- 46,3
liferativas y mielodisplésicas
II Linfomas y neoplasias 20,1
reticuloendoteliales
I SNC y misceldnea de neoplasias 35,4
intracraneales e intraespinales
v Neuroblastoma y otros tumores de 13,1
células nerviosas periféricas
A% Retinoblastoma 49
VI Tumores renales 78
Vil Tumores hepéticos 2,1
VIII Tumores 6seos malignos 9,0
IX Sarcomas de tejidos blandos y otros 9,3
extradseos
X Tumores de células germinales, 52
tumores trofobldsticos y neoplasias
gonadales
XI Melanomas malignos y otras 3,2
neoplasias epiteliales malignas
XII Otras neoplasias malignas y no 0,2

especificadas

trdndose entre los afios 2000 y 2015 una tasa cruda de 156,4
casos por millén de nifios. Los tumores mds frecuentes son
las leucemias y linfomas seguidos de los tumores del siste-
ma nervioso central y el neuroblastoma. Las mejoras en la
asistencia sanitaria y los avances de la oncologfa pedidtrica
han conseguido un aumento progresivo de la supervivencia
de todos los tumores desde que se realizan registros.

La cirugfa pediétrica juega un importante papel tera-
péutico en el cancer infantil a distintos niveles: extirpaciéon
tumoral, implantacion de accesos vasculares, manejo de
metdstasis y complicaciones.

La gran diversidad de tumores y el desarrollo de su cono-
cimiento implica que su clasificacion haya experimentado
cambios periédicos, actualmente para poder unificarse estu-
dios a nivel mundial se utiliza el ICCC-3 (Tabla I).

En esta revision nos referiremos a aquellos tumores mas
relacionados con la cirugfa pedidtrica y con caracteristicas
especificas en edad pedidtrica.



NEUROBLASTOMA

El neuroblastoma es el tumor sélido extracraneal mas
comun en la infancia. El 90% se diagnostican en menores
de 5 afios. El término neuroblastoma define un espectro de
tumores neurobldsticos que proceden de células ganglionares
del sistema nervioso simpdtico. Tiene un comportamiento
clinico muy heterogéneo debido a su diversidad histolégica
desde una regresion espontdnea y tumores benignos a tumo-
res metastdsicos muy agresivos. El tumor primario puede
surgir en distintas localizaciones, las glandulas suprarrenales
es el lugar primario mds frecuente, seguido del érgano de
Zuckerland en la pelvis. Las metdstasis se producen por via
hematoldgica y linfatica a médula ésea, hueso, higado y piel.

Presenta cierta disposicion genética encontrandose que
el 1-2% de los pacientes tienen antecedentes familiares, sobre
todo en lactantes y en los casos de neuroblastoma prima-
rio multifocal. Actualmente se han identificado mutaciones
especificas relacionadas (gen ALK, PHOX2B, locus 1p36 y
11q14-23).

Se ha observado una frecuencia mayor en pacientes con
neurofibromatosis y sindrome de Beckwith-Wiedeman.

Clinica

La presentacién del neuroblastoma mds frecuente es el
hallazgo de una masa abdominal asintomética, el resto de
signos y sintomas suelen estar derivados del efecto de masa
tumoral (dolor abdominal, estrefiimiento, obstruccion intes-
tinal, distensién abdominal con compromiso respiratorio,
paralisis por compresién de la médula espinal, sindrome de
Horner por afectacién del ganglio estrellado) y las metésta-
sis (proptosis y equimosis periorbitaria “ojos de mapache”,
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Figura 1. RM de neuroblasto-
ma suprarrenal izquierdo. A)
Corte coronal. B) Corte trans-
versal.

dolor 6seo, pancitopenia, nédulos subcutdneos azulados).

Ademas, se han descrito sindromes paraneopldsicos:

¢ Secreci6n de péptido intestinal vasoactivo (VIP) que pro-
voca una diarrea acuosa intratable que solo se resuelve
con la reseccién tumoral.

¢ Sindrome opsocerebelomioclénico de origen autoinmu-
ne.

* Secrecién de catecolaminas o renina por infiltracién de
vasos renales que produce cuadros de taquicardia, rubor
facial e hipertensi6n arterial.

Diagnéstico
Ante la sospecha de neuroblastoma los estudios a rea-

lizar son:

1. Pruebas de imagen. La ecograffa es muy sensible para los
tumores abdominales, pero la TC y RM valoran mejor el
volumen tumoral y, en especial, la TC muestra las relacio-
nes entre tumor y grandes vasos y la RM la infiltracién
del canal medular (Fig. 1).

2. Gammagraffa dsea con metayodobencilguanina (MIBG),
en casos negativos se puede usar tecnecio-99m.

3. Analitica completa con iones, ferritina, LDH, enolasa
neuroespecifica y coagulacion.

4. Catecolaminas en orina y sus metabolitos.

5. Biopsia de la masa mediante laparotomfa, laparoscopia
0 aguja gruesa.

6. Biopsia y aspirado de la médula 6sea.

Los criterios consensuados para establecer un diagnds-
tico de neuroblastoma son:

¢ Diagnéstico anatomopatolégico del tejido tumoral,
aumento de catecolaminas séricas o en orina o sus meta-
bolitos.
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TABLA II.  SISTEMA DE ESTADIAJE DE NEUROBLASTOMA TABLA III. SISTEMA DE ESTADIAJE DEL GRUPO RIESGO DE
INTERNACIONAL (INSS). NEUROBLASTOMA INTERNACIONAL (INRGSS).
Estadio Estadio
1 Tumor localizado con reseccién completa y ganglios L1  Tumor localizado sin FRDIs
negativos

2A  Tumor localizado con reseccién incompleta y
ganglios negativos

2B Tumor unilateral con reseccién completa o
incompleta con ganglios positivos ipsilaterales

L2 Tumor locorregional con 1 0 méds FRDIs

M Enfermedad diseminada al diagnéstico

MS  Tumor en < 18 meses con metdstasis a piel, higado o
médula 6sea sin afectacién cortical

3 * Tumor irresecable que atraviesa la linea media
con/sin ganglios afectados
¢ Tumor localizado que no sobrepasa linea media
con afectacién ganglios contralaterales
e Tumor en la linea media con afectacién linfdtica
bilateral

4 Tumor con metdstasis en ganglios linfaticos, 6rganos
o médula dsea

4S Tumor en < 1 afio con metdstasis limitadas a piel,
higado y /o médula ésea

¢ Infiltracién de la médula 6sea por células tumorales y
aumento de catecolaminas urinarias.

La histologia del neuroblastoma se caracteriza por células
pequenias, redondas y azules. Se observan 3 patrones: neuro-
blastoma tipico, ganglioneuroma y ganglioneuroblastoma.

En la clasificacién y prondstico tiene mucha importancia
el andlisis molecular, asi se conocen como marcadores bio-
légicos: amplificacion del N-myc, ploidia, delecién 11q,1p
0 14q y ganancia 17q.

Estadificacion
Para una clasificacion diagndstica se lleg a un consenso
entre Estados Unidos, Europa y Jap6n, se cre6 el Internatio-
nal Neuroblastoma Stanging System (INSS, 1988). Estd sujeto
a subjetividad del cirujano y solo puede ser postquirtirgico
(Tabla II).
Dadas estas limitaciones, en la actualidad se ha desa-
rrollado un nuevo sistema de estadificacién preoperatoria
(Tabla III) baséndose en factores de riesgo definidos por
imagen (FRDIs):
¢ Extensién tumoral ipsilateral a 2 compartimentos cor-
porales (cuello-térax, térax-abdomen, abdomen-pelvis).
* Infiltracién de érganos o estructuras adyacentes: peri-
cardio, diafragma, rifién, bloque duodenopancredtico,
mesenterio.

* Atrapamiento de vasos sanguineos mayores: arteria ver-
tebral, yugular interna, vasos subclavios, arteria carétida,
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aorta, vena cava, vasos tordcicos mayores, ramas de la
arteria mesentérica superior y sus raices, eje celfaco y
vasos ilfacos.

¢ Compresién de la trdquea o bronquios principales.

* Extension a la base del crdneo.

* Afectacién de raices del plexo braquial.

e Infiltracién de la porta y/ o ligamento hepatoduodenal.

e Infiltracién de la unién costovertebral entre T9 y T12.

* Tumor pélvico que cruza el orificio cidtico.

¢ Tumor que invade el pediculo renal.

o Extensién tumoral intraespinal de tal forma que més
de un tercio del canal espinal se encuentra invadido, el
espacio leptomeningeo ha desaparecido o la sefial de la
médula espinal en la RM es anémala.

La combinacién del INRGSS, edad, factores biolégicos

y resultados histologicos permite asignar a cada paciente

un estadio de riesgo con valor prondstico y que permite

establecer una estrategia terapéutica especifica (Tabla IV).

Tratamiento

Los tipos de tratamiento usados en el neuroblastoma
incluyen cirugfa, quimioterapia y radioterapia, mds modi-
ficadores de la respuesta bioldgica y/o inmunoterapia. La
utilizacién de cada uno de ellos y su mayor o menor inten-
sidad van a depender del grupo de riesgo al que se asigne el
paciente segtin los factores definidos en la tabla IV. En lineas
generales el tratamiento se basa en las siguientes premisas:
¢ Riesgo bajo, observacién o reseccién quirtirgica.

* Riesgo intermedio, quimioterapia prequirtirgica y resec-
cién quirdrgica.

¢ Riesgo alto, tratamiento intensivo con quimioterapia,
cirugfa, radioterapia, mielosupresores y trasplante de
células madre, isotrenoina e inmunoterapia.

La supervivencia libre de enfermedad a 5 afios del diag-
néstico viene definida también por el grupo de riesgo asig-
nado: muy bajo: > 85%; bajo: 75-85%; intermedio: 50-75%;
alto: < 50%.
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TABLA IV. ESQUEMA CLASIFICACION PRETRATAMIENTO DEL GRUPO DE RIESGO DE NEUROBLASTOMA INTERNACIONAL (INRG).

Estadio INRG Edad (meses) Histologia Grado diferenciacion N-myc 11q Ploidia Grupo riesgo pretratamiento
GN maduro .
L1/12 GNB entremezclado A Muy bajo
Cualquiera, excepto NA B Muy bajo
L1 GN maduro o GNB
entremezclado Amp K Alto
Cualquiera excepto No D Bajo
<18 GN maduro o GNB NA
entremezclado St G Intermedio
No E Bajo
L2 Diferenciado NA 5
{
~18 GNB nodular; H Intermedio
- neuroblastoma Pobremente NA
diferenciado/
indiferenciado Amp N Alto
<18 NA >2n FBajo
<12 NA 2n  IIntermedio
M 12-18 NA 2n ] Intermedio
<18 Amp O Alto
>18 P Alto
No C Muy bajo
NA
MS <18 Si Q Alto
Amp R Alto

GN: ganglioneuroma; GNB: ganglioneuroblastoma; NA: no amplificado; Amp: amplificado; > 2n: hiperploidia; 2n: diploidia.

TUMOR DE WILMS

El nefroblastoma o tumor de Wilms es el tumor renal
maligno mds frecuente en la infancia, diagnosticdndose en
mas del 80% de los casos antes de los 5 afios. Es una neopla-
sia embrionaria con componentes blastemales, estromales
y epiteliales. Se ha relacionado con anomalias congénitas
y sindromes como la aniridia, hemihipertrofia, sindrome
WARG, Denys-Drash, Frasier o Beckwith-Wiedemann. Ade-
mas, el 5-10% de los casos son bilaterales o multicéntricos y
hasta el 2% presentan antecedentes familiares. El gen mds
importante es el que lleva su propio nombre WT1 localizado
en el cromosoma 11p13, posteriormente se han identificado
el gen WT2 (11p15) y WTX.

Clinica

La presentacién mds frecuente es una masa abdominal
palpable e indolora. Los sintomas que puede presentar el
nifio son anorexia, astenia, vémitos, distension o dolor abdo-
minal, hematuria, fiebre e hipertension.

Diagnéstico

El estudio inicial suele ser la ecograffa abdominal con
estudio Doppler color para determinar afectacién vascular y
trombos. La TC y RM aportardn datos de extensién y valoran
el rifion contralateral, ganglios y metdstasis (Fig. 2). Segtn el
protocolo de cada centro se incluye la radiografia de térax
para metdstasis pulmonares o TC tordcica.

Los andlisis de laboratorio deben incluir hemograma
completo con creatinina, determinaciones de funcién hepé-
tica y coagulacion. El diagndstico es anatomopatoldgico tras
biopsia o reseccién quirtrgica.

El diagndstico diferencial se realiza con el neuroblas-
toma y otros tumores renales como el sarcoma de células
claras, nefroma mesobldstico, tumor rabdoide o carcinoma
de células renales.

Estadificacion

Se basa en factores clinicos y biolégicos para estratificar
los grupos de riesgo. El marcador prondstico més importante
es la histologia (Tabla V). La anaplasia se asocia a mayor
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Figura 2. Tumor de Wilms.

resistencia a la quimioterapia, pero no es un marcador de
agresividad tumoral. Un gran tamafio tumoral y la edad
mayor de 2 afios son factores de mal pronéstico.

Tratamiento

El tratamiento del tumor de Wilms se basa en quimiote-
rapia asociada a cirugfa con o sin radioterapia. Existen dos
protocolos el SIOP (Sociedad Internacional de Oncologia
Pediétrica) en Europa basado en quimioterapia preopera-
toria con el objetivo de reducir masa tumoral y el NWTSG
(National Wilms’” Tumor Study Group) en Estados Unidos que
indica una nefrectomia inmediata para asegurar el diagnds-
tico histoldgico y estadiaje precisos.

En nuestro medio el nuevo protocolo establecido por la
SIOP se conoce como UMBRELLA.

El prondstico actual en nifios menores de 2 afios sin ana-
plasia en estadios iniciales es bueno con supervivencia cerca
del 90% a los 5 afios. En casos no resecables con tratamiento
de quimioterapia, cirugfa y radioterapia pueden alcanzar el
50% y los tumores bilaterales entre el 60-85%.

HEPATOBLASTOMA

El hepatoblastoma es el tumor hepatico maligno mds
frecuente en la infancia, representa el 1% del cancer en pedia-
tria. La mayoria se diagnostican antes de los 2 afios de edad
y son raros a partir de los 5 afios. Se ha asociado a algunos
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TABLA V.  SISTEMA DE ESTADIAJE DE TUMOR DE WILMS (CHILDREN'S
ONCOLOGY GROUP).

Estadio

| Tumor limitado al rifién y completamente resecado

I Tumor que excede al rifién, pero completamente
resecado

I Tumor residual limitado al abdomen sin
diseminacién hematégena, ganglios linfaticos (+),
ruptura local, biopsia previa

v Tumor con metéstasis hematdgenas a distancia
(pulmén, hueso, cerebro, etc.)

\ Tumor bilateral sincrénico

sindromes como Beckwith-Wiedemann, adenomatosis poli-
poidea familiar, hemihipertrofia, trisomia 18 y 21, ademés de
con la prematuridad y el bajo peso al nacimiento.

Clinica

Distensiéon abdominal o masa asintomadtica. Puede apa-
recer anorexia, fatiga y pérdida de peso. Puede complicarse
con un cuadro de abdomen agudo debido a ruptura tumoral.
Disemina a los pulmones, pero es rara la extensién a ganglios
linféticos locales.

Diagnéstico

Ante la sospecha de hepatoblastoma es obligado rea-
lizar un perfil hepdtico bioquimico completo, hemograma
y niveles de alfa-fetoproteina sérica (AFP) que suele estar
elevada, pero no es patognomonica.

Las pruebas de imagen pueden ser TC o RM, siendo 1til
también la angioRM con gadolinio.

El diagnéstico definitivo es anatomopatolégico mediante
biopsia tumoral que puede realizarse de forma percutanea,
cirugfa abierta o laparoscépica.

Estadificacion

La clasificacion PRETEXT define la extensién de parén-
quima hepadtico afectada y enfermedad extrahepética dando
informacién sobre la resecabilidad del tumor y su respuesta
a la quimioterapia (Fig. 3 y Tabla VI).

Se consideran tumores de bajo riesgo PRETEXT I-Ill y de
alto riesgo PRETEXT IV y metastésico. Se han creado drboles
de estratificacién del riesgo que consideran los niveles de
AFP. La clasificacién postoperatoria se denomina POSTEXT
(Tabla VII).

Se conocen principalmente dos tipos histolégicos: los
tumores epiteliales y tumores mixtos; dentro de los cudles
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Figura 3. Clasificacion preoperatoria del hepatoblastoma PRETEXT.
PD: posterior derecho; AD: anterior derecho; MI: medial izquierdo;
LI: lateral izquierdo.

se han descrito varios subtipos, a destacar el fetal por su
mayor supervivencia y el tumor indiferenciado de células
pequefias por su peor prondstico.

Tratamiento

El tratamiento del hepatoblastoma gracias a importan-
tes avances quirtrgicos, quimioterdpicos y el conocimiento
progresivo de factores de riesgo ha conseguido elevar las
cifras de supervivencia hasta el 90%.

La cirugfa al diagndstico estd indicada en tumores PRE-
TEXT I o II con margenes venosos libres radiolégicamente.
La quimioterapia primero y cirugfa diferida para tumores
PRETEXT III y/ o POSTEXT [, II o I1I sin invasién de gran-
des vasos (V-P-). La quimioterapia cuenta como agentes
principales con el cisplatino, vincristina y 5-fluorouracilo o
doxorubicina. Teniendo especial relevancia la ototoxicidad
del cisplatino. Los casos PRETEXT IV y /o POSTEXT III, IV
deben remitirse a un centro de trasplante hepatico. La tnica
contraindicacién para el THO (trasplante hepatico ortotépi-
o) es enfermedad metastdsica a distancia.

En los casos de hemorragia por ruptura tumoral se puede
considerar la embolizacién arterial y reseccién parcial con
el fin de estabilizar al paciente.
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TABLA VI. NOMENCLATURA DEL HEPATOBLASTOMA: COMPROMISO
TUMORAL.

M Metéstasis

V  Compromiso venas V0 tumor dentro de 1 cm
hepéticas

V1 tumor en contacto con la vena

V2 tumor comprime o distorsiona vena

V3 tumor dentro de la vena o trombo
tumoral

P Compromiso vena PO Tumor dentro de 1 cm

porta

P1 Tumor en contacto con la vena

P2 Tumor comprime o distorsiona vena

P3 Tumor dentro de la vena,
rodedndola o trombo

C Compromiso del
16bulo caudado

F Tumor multifocal

R Ruptura tumoral
previa al diagndstico

TABLA VII. CLASIFICACION POSTOPERATORIA DE LA EXTENSION DEL
HEPATOBLASTOMA POSTEXT.

Estadio Caracteristica

I Limitado al higado y resecado totalmente en cirugia

I Limitado al higado, pero compromiso microscépico
de los bordes

Il Irresecable o compromiso macroscépico residual o
ganglios (+)

v Presencia de metdstasis

Pronéstico

La supervivencia a 5 afios de los tumores estadio I de
histologia fetal alcanza casi el 100% con reseccion quirtirgica
tnicamente. En casos irresecables al diagnéstico la quimio-
terapia puede reducir para resecarlos el 75% de los casos y
obtenerse una supervivencia del 60-65%. El hepatoblastoma
metastdsico presenta una supervivencia a los 3 y 5 afios que
oscila del 20 al 60%.

TUMORES DE PARTES BLANDAS

Ante una masa de tejido blando debe plantearse en
primer lugar que se trate de procesos reactivos y tumores
benignos, los tumores malignos de este tipo son raros.
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TasBLA VIII. CrastricaciON WHO TUMORES PARTES BLANDAS.

Benignos Intermedios Malignos
Tumores Lipoma Tumor lipomatoso atfpico Liposarcomas: mixoide, pleomérfico,
adipociticos Lipomatosis Liposarcoma bien mixto, desdiferenciado

Lipoblastoma diferenciado

Lipoblastomatosis
Tumores Fascitis nodular Fibromatosis superficial Fibrosarcoma adulto
miofibrobldsticos ~ Hamartoma fibroso desmoide Mixofibrosarcoma

Miofibroma/miofibromatosis, etc. Lipofibromatosis Sarcoma fibromixoide bajo grado

Fibrosarcoma esclerosante epitelioide

Tumores Tumor células gigantes vaina tendinosa Tumor fibrohistiocitico Histiocitoma maligno fibroso/sarcoma
fibrohistiociticos Tumor difuso células gigantes plexiforme indiferenciado pleomérfico

Histiocitoma fibroso benigno

Tumores misculo  Leiomioma profundo Leiomiosarcoma
liso Angioleiomioma
Tumores miisculo ~ Rabdomioma adulto/fetal / genital Rabdomiosarcoma
esquelético embrionario/alveolar/ pleomdérfico
Tumores vasculares Hemangioma Hemangioendotelioma Hemangioendotelioma epitelioide
Angiomatosis kaposiforme Angiosarcoma
Linfangioma
Tumores periciticos Glomus y variantes
Miopericitoma
Tumores Condromas Condrosarcoma mesenquimal
condrodseos Osteosarcoma extraesquelético
Tumores Mixoma intramuscular Histiocitoma fibroso Sarcoma sinovial
diferenciacién Tumor pelomérfico hialinizante angiomatoide Sarcoma epitelioide
incierta Tumor fibromixoide Sarcoma alveolar partes blandas
osificante Sarcoma células claras
Paracordoma Condrosarcoma

Tumor neuroectodérmico primitivo
Sarcoma de Ewing extraesquelético
Neoplasias diferenciacién perivascular

Las técnicas de imagen a realizar son la ecografia y RM.
La biopsia puede ser excisional en lesiones pequefias,
superficiales y con caracteristicas especificas en las pruebas
de imagen realizadas previamente; o incisional si son tumo-
raciones grandes o proximas a estructuras vasculonerviosas.
Existe una amplia clasificacién de World Health Organi-
zation (Tabla VIII), aunque en ocasiones para simplificar se
pueden dividir en rabdomiosarcoma y no-rabdomiosarcoma.

Rabdomiosarcoma
Se caracteriza por su buena respuesta a quimioterapia,
por lo que estd en desuso la cirugia con resecciones agresivas
o mutilantes. Se divide en tres grupos de riesgo:
* Bajo riesgo:
— Rabdomiosarcoma embrionario con localizacién favo-
rable: cabeza y cuello, no parameningeo, genitourina-
rio excepto vejiga y prostata.
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- Rabdomiosarcoma embrionario con localizacién no
favorable: vejiga, prostata, extremidades, térax, abdo-
men y parameningeos.

* Riesgo intermedio:

— Rabdomiosarcoma alveolar o indiferenciado localizados.

- Rabdomiosarcoma embrionario con tumor residual
postquirdrgico.

— Rabdomiosarcoma embrionario metastdsico en nifios
menores de 10 afios.

* Alto riesgo:

— Rabdomiosarcoma embrionario metastésico en mayo-
res de 10 afios.

— Rabdomiosarcoma alveolar o indiferenciado metasta-
sico en menores de 21 afios.

Especial interés en el campo de la urologfa pedidtrica

tienen los rabdomiosarcomas genitourinarios (15-20%). Pre-
sentan 2 picos de incidencia, antes de los 2 afios de edad y



en la adolescencia. El tipo mds frecuente es el embrionario

que incluye los subtipos botrioide y variedad polipoide

de vejiga o vagina. El segundo en frecuencia es el rabdo-
miosarcoma alveolar con peor prondstico por su mayor
recurrencia local.

Tienen cierta susceptibilidad a padecer este tipo de tumo-

res los pacientes con sindrome de Li-Fraumeni, Costello o

neurofibromatosis tipo 1.

* Rabdomiosarcoma de vejiga y prostata: los sintomas
incluyen aumento de frecuencia miccional, obstruccién
urinaria y hematuria. En el estudio de extensién debe
realizarse TC tordcica y biopsia de médula 6sea. Suele
metastatizar al pulmén. El tamafio > 5 cm se considera
factor de mal prondstico. La cistoscopia puede confirmar
el diagndstico y facilitar la biopsia. El tratamiento esta
enfocado a preservar la vejiga. Se recomienda quimio-
terapia prequirtirgica, excepto aquellos casos favorables
que son susceptibles de cistectomia parcial al diagnds-
tico. La radioterapia prequirtirgica puede afectar a la
posterior funcién vesical, por lo que en la actualidad se
seleccionan los casos para esta terapia segtin la respuesta
a quimioterapia y factores de riesgo.

* Rabdomiosarcoma paratesticular (7-10%): se presenta
como una masa escrotal indolora unilateral y a diferen-
cia del resto, entre el 60-80% se encuentran en estadio
I al diagnéstico y el 90% son de tipo embrionario con
buen prondstico. El estudio de extensién incluye TC
abdominal para valorar ganglios retroperitoneales. El
tratamiento es la orquiectomia radical via inguinal. El
protocolo COG recomienda en nifios mayores de 10
afios linfadenectomia retroperitoneal ipsilateral. Si los
ganglios son positivos estd indicada quimioterapia y
radioterapia.

* Rabdomiosarcoma vaginal y uterino: se diagnostica a
partir de un sangrado vaginal o masa en vagina o abdo-
men. Suelen ser embrionarios o botrioides con excelente
prondstico. Actualmente, el primer tratamiento es la qui-
mioterapia tras la que se realizan biopsias y si persiste
enfermedad tumoral se planteard vaginectomia parcial
o con histerectomfa dependiendo de cada caso.

TUMORES GONADALES

Las génadas en ambos sexos comparten el mismo origen
embriolégico y se forman a partir de dos tipos de células
diferentes: somadticas y germinales. La estirpe de células
somdticas se diferencia en las células de los cordones sexua-
les (células de Sertoli en el testiculo y granulosas en el ovario)

I. CARRILLO ARROYO Y COLS.

y en las células del estroma gonadal (células intersticiales
de Leydig y sus homdlogas en el ovario las tecales e inters-
ticiales). Por otro lado, las células germinales se diferen-
cian en gametos masculinos y femeninos (espermatozoides
y 6vulos). Ambas progenies, somdtica y germinal, tienen
potencial tumoral de modo que se pueden encontrar tumores
homélogos en ambos sexos.

Tumores germinales

Las células germinales son pluripotenciales y pueden
migrar produciendo tumores en el drea sacrococcigea (40%),
en el ovario (30%) y en el testiculo (10%). Su incidencia
depende de la edad, en menores de 3 afios el tumor mds
frecuente es el teratoma sacrococcigeo aunque puede estar
asociado a focos de tumor del seno endodérmico. En cam-
bio, a partir de los 12 afios es mds frecuente su localizacién
gonadal con componente mixto de carcinoma embrionario
o coriocarcinoma. Por sexos también se da una distribucién
distinta segun la edad ya que hasta los 14 afios la relacién
nifios:nifias es 1:4, pero por encima de dicha edad se invierte
a2l

Los tumores de células germinales son un grupo hetero-
géneo en el que se incluyen: teratoma maduro e inmaduro,
gonadoblastoma, tumor del seno endodérmico, coriocarci-
noma, carcinoma embrionario, germinoma, disgerminoma,
seminoma y tumores mixtos. El grado de malignidad depen-
de del nivel de diferenciacién de la estirpe celular que forma
el tumor, pero en un mismo tumor pueden coexistir varias
estirpes celulares y en ese caso el pronéstico de la lesién
dependera de la estirpe con mayor malignidad.

Tumores ovaricos

Los tumores ovdricos son poco frecuentes en la infancia.
Las lesiones ovdricas se dividen en entidades no neopldsicas
(quistes foliculares, quistes del cuerpo liiteo, paraovdricos y
endometriosis) y neopldsicas. Los quistes funcionales son las
lesiones mds comunes en nifias y adolescentes. Los tumo-
res ovdricos malignos representan el 1% del cancer infantil.
Ante una masa ovdrica se estima que el 10 % de los casos
serdn malignos. La incidencia aumenta con la edad, pero los
tumores malignos son més frecuentes antes de la menarquia.
Algunos cuadros se relacionan con patologfa ovdrica tumoral
como los sindromes de Peutz-Jeghers, Maffuci, Chediak-
Higashi o la enfermedad de Ollier.

Clinica

El dolor abdominal es la forma de aparicién mas comtin
y se debe a la torsién ovdrica, rotura o sangrado del tumor;
también pueden ser asintométicos y tratarse de un hallaz-
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go casual. A veces, se presentan como una masa palpable,
distensién abdominal o alteraciones endocrinas (pubertad
precoz, virilizacién). Otros sintomas inespecificos pueden
ser anorexia, nduseas, vomitos y urgencia miccional.

TaBLA IX. CLASIFICACION HISTOLOGICA DE LOS TUMORES

Diagndstico

Marcadores tumorales:

- Alfa-fetoproteina (AFP). Se eleva en tumores del seno
endodérmico porque es un tumor derivado del saco
vitelino que es productor de esta glicoproteina, ademds
la AFP se encuentra alta en el hepatoblastoma, car-
cinoma hepatocelular y teratocarcinoma. Los niveles
normales de AFP dependen de la edad del paciente y
estd significativamente elevada en prematuros y neo-
natos.

— Fraccion beta de la gonadotropina coriénica humana
(beta-hCG). Aparece elevada en tumores de células
germinales, en el seminoma, disgerminoma, coriocar-
cinoma y carcinoma embrionario. Se considera elevada
por encima de 1 mg/ml.

— Lactato deshidrogenasa (LDH). Es un marcador ines-
pecifico que se produce por el recambio celular acele-
rado.

— Antigeno del cdncer 125 (CA 125) es el biomarcador
mads importante en el cdncer de ovario epitelial, pero
con baja especificidad y sensibilidad para detectar
tumores en estadios tempranos.

Los marcadores tumorales se utilizan en el seguimiento

y en ocasiones su positividad precede al diagnéstico por

imagen o a la clinica.

En los casos de pubertad precoz es ttil realizar el estudio

de los niveles de hormonas FSH, LH y TSH.

Pruebas de imagen:

- Ecografia, serd la primera prueba a realizar ya que
identifica si es un tumor simple/complejo, sélido/
quistico, unilateral /bilateral y si existe liquido libre.
Una masa ovadrica sélida se considerard maligna hasta
que se obtengan los resultados del examen histolégico.
El tipo de vascularizacién (vasos en el centro de la
masa, en septos o con proyecciones papilares) puede
hacer sospechar malignidad.

- TC, fundamental para la valoracién de la extensién
tumoral y las relaciones espaciales del tumor con érga-
nos vecinos.

- RM, muy utilizada en el diagnéstico prenatal del tera-
toma sacrococcigeo, pero menos en tumores gonadales.

— PET, en casos de tumores borderline o recidivas con
elevacién de marcadores, pero no visibles en la TC o
RM.
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OVARICOS.
Tumores Tumores serosos
epiteliales .
L Tumores mucinosos
(limitrofes o
malignos) Tumores endometrioides

Tumores de células claras

Tumor de Brenner

Tumores epiteliales mixtos

Tumores de los Tumores de células de la granulosa adulto
cordones sexuales
y del estroma

Tumores de células de la granulosa juvenil

(malignos o Tumores de células de Sertoli-Leydig
otencialmente , .
pote Tumores de células esteroideas
malignos)
Fibrosarcoma
Tumores Disgerminoma
erminales L.
germ Tumores del seno endodérmico
(malignos)
Teratoma inmaduro
Coriocarcinoma (no gestacional)
Carcinoma embrionario
Tumor mixto de células germinales
Misceldnea Carcinoma células pequefias, tipo

hipercalcémico

Carcinoma células pequefias, tipo
pulmonar

Adenocarcinoma de rete ovarii

¢ Estudio anatomopatolégico. Aporta el diagnéstico defi-
nitivo. Segtin el tejido del que proceden los tumores ova-
ricos se clasifican en tumores epiteliales y del estroma de
superficie (65%), tumores de células germinales (15%),
tumores de los cordones sexuales y del estroma (10%),
metastdsicos (5%) y misceldnea (Tabla IX). Se pueden
encontrar varios tipos histol6gicos en una misma masa
tumoral. A diferencia de las mujeres adultas en las que
predominan los tumores epiteliales, en edad pedidtrica
son mds frecuentes los tumores germinales, especialmen-
te el teratoma.

Estadificacion

Existen dos sistemas de estadiaje del cdncer de ovario,
el sistema FIGO (International Federation of Gynecology and
Obstetrics) y el TNM de la AJCC (American Joint Committee
on Cancer). La estadificacién del cancer de ovario es quirtir-
gica (Tabla X).
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TaBLA X.  EstapiricaciON FIGO Yy TNM DE LOS TUMORES OVARICOS.
Estadio Criterio FIGO TNM
I Tumor localizado en ovario
* JA Limitado a un ovario con cdpsula intacta. No tumor en superficie ni células malignas en T1a-N0-MO
liquido ascitico o lavado peritoneal
* IB Igual que IA pero con afectacién ovdrica bilateral T1b-NO-MO
o IC Tumor limitado a 1 o0 los 2 ovarios
- 1C1 Rotura de cdpsula durante cirugfa
- 1C2 Rotura cdpsula antes de la cirugfa o tumor en la superficie ovario TIENO-MO
- 1C3 Células tumorales en el liquido ascitico o lavado peritoneal
II Tumor afecta a ovario(s) con extensién pélvica
o IIA Afectacién y/ o metdstasis en ttero y /o trompa T2a-N0-M0
o 1IB Afectacién de otros 6rganos pélvicos y/o peritoneo pélvico T2b-N0-M0
111 Diseminacién peritoneal fuera de la pelvis y/o metéstasis en ganglios retroperitoneales T1/T2-N1-M0
e IIIA1 Solo ganglios retroperitoneales (+) citolgica o histolégicamente confirmados
- MMIA13) Met4stasis hasta 10 mm
~ TIAT(G) Metistasis > 10 mm Toa-NO/NILMO
o IIIA2 Afectacién peritoneal microscépica intrapélvica + ganglios retroperitoneales (+)
* JIIB Afeccién peritoneal macroscopica < 2 cm + ganglios retroperitoneales (+) T3b-N0/N1-M0
e IIIC Afectaci6n peritoneal macroscopica extrapélvica = 2 cm + ganglios retroperitoneales (+) T3c-N0/N1-M0
cépsula hepdtica y esplénica
v Metastasis a distancia excluyendo las peritoneales
e IVA Derrame pleural con citologfa (+) T-N-Mla
* IVB Metdstasis hepdticas/esplénicas parenquimatosas T-N-M1b
Metdstasis en érganos extra-abdominales (incluidos ganglios inguinales y fuera de cavidad
abdominal)
Tratamiento se incluird biopsia del ovario contralateral, omentectomfa,

Los tumores malignos son poco frecuentes en todos los
grupos etarios, por lo que preservar la fertilidad futura es
primordial. Ante el diagndstico de una lesién quistica con
marcadores negativos o de pequefio tamafio se deben indicar
procedimientos de preservacion gonadal. La cirugifa lapa-
roscopica se utiliza para la exploracién de masas ovdricas,
pero si aparecen datos de malignidad es preferible la via
abierta. Las lesiones benignas requieren reseccién simple
mediante cistectomfa u ooforectomia unilateral. En los tumo-
res malignos la reseccién serd de eleccion, pero si no son
resecables se puede optar por quimioterapia en los tumores
de células germinales. La radioterapia resulta poco efectiva
y se reserva para casos avanzados o con mala respuesta a
otros tratamientos. Segtin el protocolo de cada tipo de tumor

linfadenectomia retroperitoneal y lavado peritoneal.

Tumores testiculares

Los tumores testiculares presentan caracteristicas dife-
rentes antes y después de la pubertad. Se trata de tumo-
res poco frecuentes que representan solo el 1-2% de los
tumores sélidos infantiles. Existen cuatro factores de riesgo
para desarrollar un tumor testicular: la criptorquidia, un
tumor germinal contralateral, la historia familiar de tumor
germinal testicular y la disgenesia gonadal. Otros factores
que se han relacionado con menor evidencia cientifica son
el trauma testicular, la infertilidad, la atrofia testicular, la
torsién u orquitis. Existe una distribucién bimodal de los
tumores testiculares con un pico de incidencia entre los
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2y 4 afios y otro mayor a partir de la adolescencia. Son
tumores con muy buen prondstico y supervivencia cercana
al 99% a los 5 afios.

Las caracteristicas especificas de la edad pedidtrica que
los diferencian de la edad adulta son los hallazgos histolé-
gicos, la historia natural y la respuesta al tratamiento. Los
tumores germinales predominan por encima de los estro-
males en ambos grupos, pero los tumores prepuberales mds
comunes son del saco vitelino y teratoma, mientras que en
adultos la gran mayoria son el seminoma y germinales mix-
tos. Ademds, varios estudios han descubierto que a nivel
molecular las alteraciones genéticas son diferentes segtin el
grupo de edad del tumor.

Clinica

La forma de presentacion mds habitual es la deteccion de
una masa escrotal asintomdtica. En ocasiones puede ser un
hallazgo asociado a hidrocele, hernia inguinal, epididimitis o
torsion ovdrica. El tumor de células de Leydig puede causar
una pubertad precoz y las células de Sertoli una ginecomas-
tia. El dolor testicular que refieren algunos pacientes se debe
hemorragia o necrosis del tumor. Las metdstasis son muy
poco frecuentes en nifios.

Diagnéstico

La ecografia es obligatoria en cualquier caso que se palpa
una masa escrotal y permite distinguir entre tumores testi-
culares primarios y lesiones extratesticulares. Los tumores
benignos suelen ser limitados, de bordes lisos y con flujo
vascular lento. Si se sospecha malignidad se recomienda
completar el estudio diagndstico con una TC abdominal,
pélvica y retroperitoneal.

El marcador tumoral mds importante es la AFP, ya que se
encuentra elevada en el 90% de los tumores del saco vitelino,
y, aunque menos ttiles que en adultos, se pueden valorar
también la beta-HCG, testosterona y LDH.

Clasificacién
* Epiteliales: quistes epidermoides.
* Tumores de los cordones sexuales y del estroma:

- Leydig, son benignos y tipicos entre los 5-10 afios con
caracteristica pubertad precoz.

— Sertoli, aparecen alrededor de los 6 meses de vida y
en casos raros pueden malignizarse. Un tercio de los
casos se asocia a los sindromes de Peutz-Jeghers y de
Carney.

— Tumor de la granulosa tipo juvenil, son benignos y
aparecen exclusivamente durante el primer afio de
vida.
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TaBLA XI. ESTADIFICACION DE LOS TUMORES TESTICULARES
(CHILDREN’S CANCER GROUP AND PEDIATRIC ONCOLOGY
GRoUP).

Estadio

I Enfermedad local, marcadores normales tras
reseccién tumoral completa

1I Orquiectomfa transescrotal, enfermedad
microscépica en escroto o en cordén (< 5 cm del
extremo proximal), ganglios retroperitoneales < 2 cm
o persistencia de marcadores tumorales

I Ganglios retroperitoneales > 2 cm

v Metéstasis a distancia

¢ Tumores germinales:

— Teratoma, la gran mayoria son teratomas maduros con
un marcado cardcter benigno y bajo potencial metas-
tasico que los diferencia de teratomas en adultos.

— Tumor del saco vitelino, edad de aparicién entre los 6
meses y 2 afios con elevacién tipica de la AFP.

— Carcinoma embrionario, relativamente frecuente des-
pués de la pubertad.

— Gonadoblastoma, tfpico en testiculo intraabdominal
de pacientes que presentan disgenesia gonadal.

— Coriocarcinoma, el de menor frecuencia con 0,3% de
los casos de tumores testiculares, produce beta-HCG
y suelen tener metdstasis al diagnéstico.

Tratamiento

El tratamiento estdndar en adultos es la orquiectomia
radical via inguinal, pero en edad pedidtrica se acepta la
tumorectomia debido a la alta incidencia de benignidad,
principalmente en pacientes prepuberales. El tratamiento de
los tumores malignos consiste en orquiectomia radical via
inguinal con ligadura de los vasos espermaticos. Se reserva
la linfadenectomia retroperitoneal a pacientes postpuberales
con tumor del saco vitelino y carcinoma embrionario en esta-
dios iniciales (Tabla XI). La quimioterapia neoadyuvante est4
indicada en los seminomas a partir de estadio II, tumores del
saco vitelino de pacientes postpuberales a partir de estadio
II'y carcinoma embrionario en estadios Ill y IV.

CONCLUSION

La oncologfa pedidtrica es una de las especialidades mds
dindmicas en la actualidad y con una evolucién unida a la de
la cirugia pedidtrica que ha permitido importantes cambios



en identificacion de factores de riesgo, clasificaciones y estra-
tegias terapéuticas, consiguiendo aumentar la supervivencia
de la mayorfa de tumores infantiles.
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Anomalias vasculares
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RESUMEN

Las anomalfas vasculares, a pesar de ser un motivo fre-
cuente de consulta en la edad pedidtrica, son un tipo de pato-
logfa poco conocida en la préctica clinica. Esto dificulta la
realizacion de un diagnéstico correcto y, por lo tanto, impide
aplicar el tratamiento preciso en cada caso. La nomenclatura
ha sido sin duda el mayor obstdculo para el conocimiento de
estas lesiones, ya que hasta hace pocos afios se utilizaba una
terminologfa puramente descriptiva y errénea, lo que puede
dar lugar a errores muy importantes de conceptos. A lo largo
de este capitulo abordaremos de manera actualizada los dos
grandes grupos de anomalias vasculares: los tumores y las mal-
formaciones. Nos centraremos en aquellos que consideramos
mads importantes, bien por su frecuencia o por la posibilidad de
provocar complicaciones mds o menos graves. Describiremos
las principales caracterfsticas clinicas de cada uno de ellas,
las pruebas complementarias que se necesitan en cada caso
para realizar un diagnéstico diferencial correcto y las distintas
posibilidades terapéuticas con las que contamos actualmente.

Palabras clave: Anomalias vasculares; Tumor; Malfor-
macion; Nifios.

ABSTRACT

Despite the fact that vascular anomalies being a frequent
cause for consultation in paediatric patients, little is known

about this type of pathology in clinical practice. This means
it is difficult to ensure a correct diagnosis and hence apply
the precise treatment in each case. The nomenclature has
undoubtedly been the biggest obstacle to our knowledge
of these injuries. Until recently, purely descriptive and erro-
neous terminology was employed, which may give rise to
very important conceptual errors. Throughout this chapter,
we shall approach two major groups of vascular anomalies,
tumours and malformations, from a more current perspecti-
ve. We shall focus on those we consider the most important,
either because of their frequency or because they may lead
to more or less serious complications. We shall describe the
main clinical characteristics of each of these anomalies, the
complementary tests needed in each case to make a correct
differential diagnosis, and the different therapeutic possi-
bilities that are currently available.

Key words: Vascular anomalies; Tumour; Malformation;
Children.

INTRODUCCION

Las anomalfas vasculares siguen siendo un amplio grupo
de patologia todavia bastante desconocido, a pesar de que en
los tdltimos afios se han realizado mdiltiples estudios sobre el
tema®. En este campo, creemos imprescindible destacar la
publicacién inicial de Mulliken y Glowacki: “Hemangiomas y
malformaciones vasculares en la infancia: Clasificacién basada en
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TABLAL ~ CLASIFICACION DE LAS ANOMALfAS VASCULARES.
Malformaciones

Tumores vasculares vasculares
Benignos Simples
Hemangioma infantil Malformacién capilar
Hemangioma congénito Malformacién
Angioma en penacho linftica
Granuloma piégeno Malformacién venosa
Otros Malformacién

. . arteriovenosa
Localmente agresivos o borderline
Hemangioendotelioma kaposiforme Combinadas

Sarcoma de Kaposi
Otros

Malignos
Angiosarcoma
Otros

las caracteristicas endoteliales”, con la que se pone fin a déca-
das de confusién terminolégica distinguiendo, de manera
clara, los tumores vasculares de las malformaciones®@. Tras
la fundacién de la ISSVA (International Society for the Study
of Vascular Anomalies) en 1992, esa primera clasificacién es
editada y actualizada de manera periédica, hasta llegar ala
vigente en la actualidad®), resumida en la tabla I.

TUMORES VASCULARES

Hemangiomas infantiles

Los hemangiomas infantiles43 son los tumores mds fre-
cuentes de la infancia, afectando al 5-10% de la poblacién
pedidtrica, y presentando mayor incidencia en el sexo feme-
nino y en la raza blanca. Segtin su localizacién, se clasifican
en superficiales, profundos, compuestos o mixtos y visce-
rales (Fig. 1). Segtin su distribucion, se dividen en focales,
multifocales, segmentarios e indeterminados.

Se caracterizan por ser de aparicién y crecimiento post-
natal, aunque en algunos pacientes puede observarse una
lesién precursora al nacimiento, que seguird una evolucion
caracteristica. Entre la segunda semana y los 6-12 meses
de vida, las lesiones aumentan de tamario, adquiriendo su
morfologia tipica (fase proliferativa). Tras un periodo de
estabilizaci6n (fase en meseta), aparecerdn signos de regre-
sién y se iniciara la fase involutiva.

A pesar de ser tumores benignos, en ocasiones pueden
desarrollar complicaciones como ulceracion, hemorragia
local, ambliopia (si impiden la apertura palpebral), hipoa-
cusia de transmisién (si ocluyen el conducto auditivo exter-
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no), o distintas secuelas estéticas. Aunque en su mayoria se
presentan como lesiones aisladas, se ha descrito la asociacion
de hemangiomas infantiles, normalmente segmentarios, con
otras anomalfas estructurales. Estas anomalias se engloban
en la asociacion PHACES (si el hemangioma afecta a cabeza
y cuello) y la asociacién LUMBAR (si se presenta en region
lumbar, perineal y extremidades inferiores).

El diagnéstico es fundamentalmente clinico. En caso de
duda, la ecografia Doppler mostraria una lesién vascular
de alto flujo con predominio de estroma. La biopsia esta-
rfa indicada tinicamente en caso de diagnéstico incierto.
La tincién de las células endoteliales con GLUT-1 tiene alta
especificidad.

El tratamiento debe iniciarse en todos aquellos casos que
impliquen amenaza para la vida o que pongan en peligro la
capacidad funcional de érganos vecinos, las lesiones ulcera-
das que no respondan a cuidados bésicos y aquellos heman-
giomas con riesgo de cicatrices permanentes o desfiguracion.
Puede considerarse actitud expectante en pacientes asinto-
maticos con hemangiomas pequefios, alejados de zonas con
posible dafio funcional y velocidad de crecimiento lenta.
Actualmente, el propranolol es considerado el tratamiento
de eleccion®6). Se administra via oral, a dosis de 3 mg/kg/
dia repartido en 2 tomas, durante 6 meses o hasta que se
completa la fase proliferativa. Puede provocar hipoglucemia
e hipotensién, normalmente leves. La cirugia estarfa indicada
Unicamente en casos muy seleccionados.

Hemangiomas congénitos

Los hemangiomas congénitos4 habian sido considera-
dos hemangiomas infantiles hasta que su comportamiento
clinico peculiar fue descrito. Son lesiones totalmente desa-
rrolladas en el momento del parto, en las que la fase proli-
ferativa se ha llevado a cabo exclusivamente intradtero. La
confirmacién de que su origen biolégico es diferente llegé
con la aparicion de los marcadores inmunohistoquimicos.
Al contrario que los hemangiomas infantiles, son GLUT-
1 negativos y tienen un importante componente linfatico
que les hace reaccionar positivamente frente al anticuerpo
monoclonal D2-40, negativo en los hemangiomas.

Igual de frecuentes en ambos sexos, suelen ser cutdneos,
aunque también pueden afectar 6rganos internos. Con fre-
cuencia se manifiestan como tumores viol4ceos, redondea-
dos, bien delimitados, habitualmente tnicos, con un carac-
teristico halo pdlido circundante. Pueden asociar signos de
alto flujo visibles en la ecografia-Doppler e incluso aumento
de temperatura. En ocasiones, asocian discreta trombopenia
que suele resolverse de manera esponténea en 2-3 semanas.
Otro tipo de complicaciones asociadas con menor frecuencia
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Figura 1. De izquierda a derecha, hemangioma infantil superficial, profundo y mixto.

son la hemorragia, la ulceracion y la insuficiencia cardiaca
transitoria.

Segtin su evolucién postnatal, se clasifican en 3 grupos.
E1RICH (Rapidly Involuting Congenital Hemangioma) presenta
una involucién mds o menos completa durante el primer afio
de vida. EI NICH (Non Involuting Congenital Hemangioma) se
caracteriza por la ausencia de cambios significativos durante
la infancia. Por dltimo, el PICH (Partialy Involuting Congenital
Hemangioma) presenta una involucién parcial inicial para
mantenerse estable posteriormente.

Aungque sus caracteristicas clinicas y la exploracién son
muy tipicas, si se plantean dudas diagnésticas con otro tipo
de tumor vascular, pueden solicitarse pruebas de imagen
como la eco-Doppler y la resonancia magnética. En caso de
ser necesario, puede recurrirse al estudio anatomopatoldgico
y los marcadores inmunohistoquimicos. El tratamiento es
conservador en el caso del RICH, y quirdrgico si se tratara
de una de las otras dos variantes.

Angioma en penacho

El angioblastoma o angioma en penacho®7#) es un tumor
vascular periférico benigno que suele aparecer durante el
primer aflo de vida. Aunque de manera infrecuente, pue-
de ser capaz de provocar el fendmeno de Kasabach-Merritt
(coagulopatia de consumo muy grave que asocia trombo-
penia severa, anemia, descenso del fibrin6geno y aumento
del dimero D). Por ello, es considerado por algunos autores
una variante benigna del hemangioendotelioma kaposifor-
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me. Se presenta en forma de méculas, papulas o tumores
violdceos, tinicos o multiples, mal delimitados, pudiendo
infiltrar el tejido celular subcutdneo subyacente, la fascia
o incluso el musculo. En algunas ocasiones asocia dolor,
hiperhidrosis localizada y lanugo. Tras un crecimiento lento
pero progresivo inicial, suele estabilizarse posteriormente.
Se ha descrito su involucién espontdnea, aunque en otros
pacientes permanece estable, tendiendo a la esclerosis en la
edad adulta. El diagnéstico incluye la realizacién de pruebas
de imagen y, en caso de duda, biopsia. Debido a su cardcter
benigno y a que, normalmente, tienden a involucionar, la
extirpacién quirdrgica no suele estar indicada.

Granuloma pidégeno

El granuloma piégeno o hemangioma capilar lobuli-
llar®78 es un tumor vascular adquirido muy comun. Puede
asentar sobre piel sana o sobre otras malformaciones vascu-
lares. Su aspecto clinico tipico es el de una papula o nédulo
ligeramente pediculado, de 0,5 a 2 cm de didmetro, color
rojo intenso y consistencia friable, que sangra con facilidad y
progresa en pocas semanas. El diagndstico suele ser clinico.
En cuanto al tratamiento, se han descrito buenos resultados
con timolol tépico al 0,5%. La extirpacién quirtrgica estd
indicada si no hay respuesta.

Hemangioendotelioma kaposiforme
El hemangioendotelioma kaposiforme(”8 es un tumor
vascular poco comun, que afecta exclusivamente a nifios.



Aunque su localizacién mds tipica es retroperitoneal, puede
afectar también a la piel, presentdndose en forma de tumor o
placa rojiza o violdcea, que aumenta rdpidamente de tamario.
Normalmente se presenta antes de los tres meses, aunque un
pequefio porcentaje puede ser congénito o tardio.

Mediante pruebas de imagen se demuestra su carcter
infiltrativo, y su biopsia muestra hallazgos combinados de
los hemangiomas infantiles con el sarcoma de Kaposi. Se
ha comprobado ademds su alta expresividad del marcador
inmunohistoquimico D2-40, por lo que su negatividad, en
caso de duda, descarta el diagnéstico.

No suele producir metdstasis, por lo que su pronéstico
depende de su tamarfio, localizacién y complicacién o no
con el fendmeno de Kasabach-Merritt, que puede ser mor-
tal. La reseccién quirtdrgica completa es el tratamiento de
eleccion. Si esta no es posible, debe considerarse la terapia
antiangiogénica, sin que exista hoy en dia una guia terapéu-
tica médica ampliamente aceptada en este tipo de tumor
vascular. Actualmente, nuevos estudios parecen demostrar
que el tratamiento de primera eleccién serfa el sirolimus
(Rapamune®).

Sarcoma de Kaposi

Vinculado a la infeccién del virus del herpes humano
8 (VHH 8), el sarcoma de Kaposi®” es muy infrecuente en
la poblacién pediétrica y, por lo general, se relaciona con
estados de inmunodepresién como la infeccién por VIH o
el trasplante de érgano sélido. Clinicamente se caracteriza
por la aparicién de multiples placas equiméticas, parcheadas
o0 no, y nédulos violdceos cutdneos a nivel cutdneo y orofa-
ringeo, acompariado de adenopatias y afectacion visceral.
En los nifios, a diferencia de los adultos, es mds frecuente
la afectacién adenopadtica y visceral que la cutdnea, por lo
que una vez confirmado el diagnéstico habria que solici-
tar un estudio de extension. En estos casos, el diagnéstico
se confirmarfa mediante biopsia y deteccién del antigeno
nuclear de latencia asociado a VHH-8 mediante inmuno-
histoquimica o PCR. No existen protocolos pediétricos, por
lo que la mayorfa de las alternativas terapéuticas se basan
en las de adultos. La combinacién de terapia antirretroviral
con quimioterapia parece ser el tratamiento mas efectivo.

Angiosarcoma

El angiosarcoma('”#) es un tumor vascular de gran malig-
nidad muy infrecuente en nifios. Se ha observado en la
mayorfa de ocasiones asociado a enfermedades subyacentes
0 sobre dreas de superficie cutdnea expuestas a radioterapia.
Aunque pueden presentarse en cualquier parte del cuerpo,
la mayorfa afecta a piel o tejidos blandos superficiales. El
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diagndstico histopatoldgico puede ser complicado porque
se pueden presentar con gran variedad de formas y atipias.
El tratamiento es la exéresis completa del tumor, si es posi-
ble. Si es inviable, o ya hay metdstasis, se combinaria con
quimioterapia y radioterapia.

MALFORMACIONES VASCULARES

Las malformaciones vasculares son lesiones benignas no
tumorales presentes siempre desde el nacimiento, aunque a
veces no son visibles hasta semanas, meses o incluso afios
después. Estdn formadas por vasos displdsicos que crecen de
acuerdo con el desarrollo normal del nifio. Reciben el nombre
segtin el tipo de vaso predominante y se clasifican en funcién
de las caracteristicas reoldgicas: de bajo o de alto flujo.

Pueden presentarse de forma simple o combinada y tam-
bién pueden coexistir con otras anomalfas no vasculares.
Muchas de estas asociaciones forman sindromes®.

Malformaciones vasculares de bajo flujo
Malformaciones capilares

Son las malformaciones vasculares mds frecuentes y
pueden encontrarse en el 0,3% de la poblacién. Estan cons-
tituidas por abundantes capilares maduros y dilatados,
con paredes finas, localizados en la dermis superficial. Han
sido referidas inadecuadamente en muchas ocasiones como
“angiomas planos”. Existen 5 formas diferenciadas: los
nevus simplex, los nevus flammeus, las reticulares, la cutis
marmorata telangiectdsica congénita y las telangiectasias®.

Las malformaciones capilares mediales, manchas salmén
o nevus simplex son muy frecuentes, ya que afectan a més
del 40% de recién nacidos. Consisten en pequeiias méculas
rosadas o rojizas, irregulares, localizadas en la linea media.
Estas lesiones se conocen como “beso del dngel” en la frente
y “picotazo de la cigiiefia” en el cuello. Mientras que las
lesiones localizadas en la linea media facial desaparecen en el
95% de casos alrededor del afio de edad, més del 50% de las
localizadas en la nuca persisten durante toda la vida (Fig. 2).

Las malformaciones capilares lateralizadas o manchas en
“vino de Oporto” (MVO) o nevus flammeus se observan en
un 0,3-0,5% de recién nacidos. Se trata de méculas o placas
discretamente sobreelevadas, con bordes geograficos y de
mayor tamafio y de color rojizo o violdceo mds intenso que
las mediales (Fig. 2). Suelen ser unilaterales y siguen una
disposicién metamérica. Se localizan principalmente en la
cara, y tienden a aumentar su intensidad y su grosor de
manera progresiva. Su importancia radica en que, a diferen-
cia del ejemplo anterior, este tipo de malformacién capilar se
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SINDROMES ASOCIADOS A MALFORMACION CAPILAR TIPO
NEVUS FLAMMEUS.

TaBLA II.

Sindrome de Sturge-Weber

Sindrome de Klippel-Trenaunay
Facomatosis pigmentovascular
Sindrome de Cobb

Sindrome de Proteus

Sindrome de Beckwith Wiedemann
Sindrome Robert (pseudotalidomida)
Sindrome TAR (trombopenia ausencia radio)
Sindrome de Bregeat

Sindrome de Von Hippel Lindau
Sindrome de Rubinstein Taybi
Sindrome de Wyburn-Mason
Enfermedad de Coats

Figura 2. Malformacién capi-
lar salmén en la imagen de la
izquierda y en “vino de Opor-
to” en la imagen de la derecha.

i
Figura 3. Malformaci6n venosa superficial en regién mamaria.

asocia con un gran niimero de sindromes complejos (Tabla
II). Dada su escasa tendencia a la involucién, las manchas
en “vino de Oporto” pueden tratarse con ldser de colorante
pulsado, aunque si hay hipertrofia de tejidos blandos, se
trata habitualmente con cirugia convencional®.

Malformaciones venosas

Son malformaciones vasculares de baja frecuencia, con
una incidencia aproximada de 1-2/10.000 recién nacidos.
Han sido denominadas incorrectamente “hemangiomas
cavernosos” y muchas son confundidas con hemangiomas
infantiles de crecimiento profundo. En la practica, ante
un supuesto “hemangioma profundo” que no involucio-
na, debemos sospechar que se trata de una malformacién
venosa®10,

Pueden ser localizadas y afectar a la piel o mucosas
indistintamente e incluso invadir estructuras adyacentes.
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Se localizan habitualmente en la cabeza y cuello (40%), extre-
midades (40%) y tronco (20%). Clinicamente se manifiestan
como pépulas, nédulos o tumores agrupados de color azula-
do o violdceo. Se pueden vaciar facilmente tras la aplicacién
de presién local mantenida, pero retornan a su volumen
inicial al suspender la presién (Fig. 3). Dado que son zonas
de estasis sanguinea, pueden dar lugar a fendmenos trom-
boticos locales con formacion de calcificaciones (flebolitos),
patognomonicos de esta malformacién, y una coagulacién
intravascular localizada(.

La eco-Doppler y la resonancia magnética muestran
que se trata de lesiones vasculares de flujo lento y permiten
definir su extensién. La flebografia va a permitir delimitar
anatémicamente la malformacion.

Cuando aumentan de tamafio y provocan sintomas debe
iniciarse su tratamiento. Este combina la aplicacién de medi-
das de compresién, ldser Nd:YAG, escleroterapia y cirugfa,



dependiendo de la extensién, profundidad y localizacién de
la lesién. De todos los tratamientos posibles, la escleroterapia
es con frecuencia el tratamiento de primera linea®™.

Las malformaciones venosas pueden formar parte de
sindromes complejos, destacando entre ellos el sindrome
de Klippel-Trenaunay y el sindrome de Bean.

Malformaciones linfdticas

Las alteraciones congénitas del drenaje linfatico cons-
tituyen un tipo de malformacion vascular de bajo flujo. Su
frecuencia estimada es de 1 por cada 400 nacimientos. En
un 90% de los casos afectan a cara y cuello®12).

Las malformaciones linfdticas que afectan a la piel se
pueden clasificar en dos categorfas: el linfedema y las mal-
formaciones linféticas quisticas. Las malformaciones linfé-
ticas quisticas se dividen en macroquisticas, microquisticas
o0 mixtas segtin el tamafio de los quistes. Las mas frecuentes
son las malformaciones linfaticas microquisticas o también
mal llamadas “linfangiomas”. Se manifiestan como multi-
ples vesiculas pequefias y agrupadas, que pueden tener una
superficie verrucosa. Muchas veces contienen vasos sangui-
neos, que les confiere un aspecto purptrico o hemorragico.
Las malformaciones linfdticas macroquisticas consisten en
grupos de quistes linféticos de gran tamario, interconecta-
dos y tapizados por un fino endotelio. Se manifiestan con
nédulos subcutdneos recubiertos por piel normal (Fig. 4).

La prueba complementaria de eleccién es la ecografia
por su alta disponibilidad, pero la que mejor delimita la
naturaleza y extension de la malformacién es la resonancia
magnética(?.

Si el crecimiento de estas malformaciones linfdticas quis-
ticas no compromete estructuras adyacentes importantes,

N. VEGA MATAY COLS.

Figura 4. Malformacion linfé-
tica de tipo microquistica en
la imagen de la izquierda y
macroquistica en la imagen de
la derecha.

sus complicaciones mds frecuentes son el sangrado o la
infecci6n de los quistes, causas por las que deben tratarse.
El tratamiento mds eficaz es, sin duda, la extirpacién radical,
pero con demasiada frecuencia no es posible o las secuelas
serfan muy relevantes. Desde hace tiempo, se considera el
tratamiento esclerosante el tratamiento de primera linea
siendo la bleomicina y la doxiciclina los esclerosantes mds
utilizados(13), En el momento actual, se estdn buscando
alternativas a estos tratamientos con sildenafilo y con siro-
limus (Rapamune®)(4).

Las malformaciones linfticas pueden estar implicadas
en diversos sindromes, entre los que destaca el sindrome
de Gorham.

Malformaciones de alto flujo
Malformaciones arteriovenosas

Representan el grupo de malformaciones vasculares
menos frecuente, pero el mds grave y engloba anomalias
del desarrollo del lecho capilar arterial en el que falta parcial
o totalmente la regulacién nerviosa del esfinter precapilar.
Aunque siempre estan presentes en el momento del naci-
miento, el inicio y la gravedad de los sintomas serd mds pre-
coz y mds rdpido cuanto mayor sea el grado de denervacién
capilar. No muestran diferencias de presentacion entre sexos
y la localizacién mds frecuente es la intracraneal, afectan-
dose luego por orden de frecuencia la cabeza, el cuello, los
miembros, el tronco y las visceras®!.

Desde el punto de vista clinico, la secuencia fisiopato-
légica de las malformaciones arteriovenosas sigue 4 fases,
descritas por Schobinger, que corresponden a los cuatro esta-
dios evolutivos. En su estadio I: latente, se presentan como
una simple mdcula asintomdtica o ligeramente infiltrada,
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roja y caliente. En la fase II: progresiva, en la que aumentan
de tamario y de tonalidad, se produce un aumento de tem-
peratura con soplo y frémito a la palpacién. En la fase I1I, la
desviacién de sangre por el shunt arteriovenoso hace que el
flujo arterial distal a la comunicacién disminuya, lo que se
conoce como “fenémeno de robo”, y aparezcan fenémenos
de isquemia con ulceracién y necrosis. Finalmente, algunas
malformaciones alcanzan la fase IV de descompensacién con
insuficiencia cardiaca. Un altisimo porcentaje de las lesiones
en fase latente o estadio I son erréneamente diagnosticadas
de hemangiomas9.

Los estudios de RNM resultan insuficientes siendo la
angiorresonancia y la arteriograffa pruebas cruciales para
conocer la extensién de la malformacion.

Antes de iniciar el tratamiento conviene tener en cuenta
que la primera causa de desencadenamiento evolutivo y de
complicaciones es el tratamiento sintomadtico inadecuado,
mediante laser, embolizaciones aisladas o tratamientos qui-
rargicos parciales. La tinica posibilidad curativa sigue sien-
do la extirpaciéon completa de la malformacién. Previo a la
cirugfa, se debe embolizar la malformacion para asf reducir
riesgo de sangrado durante la intervenciéon().

Algunas malformaciones arteriovenosas forman parte
de sindromes complejos como por ejemplo, el sindrome de
Parkes-Weber®.
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RESUMEN

El trauma pedidtrico es la principal causa de mortalidad
en el paciente pedidtrico, pero a pesar de esto sigue siendo
mucho menor su incidencia respecto al trauma adulto. En el
pasado la atenci6n se limitaba a extrapolar los conocimientos
adquiridos en el adulto para atender a los nifios, pero gra-
cias a importantes campafias de concienciacién y prevencién
se han desarrollado sistemas protocolizados de atenci6n al
paciente pedidtrico especificos. El objetivo de esta revisién
es dar una visi6én global sobre el estado actual de la atencién
al paciente politraumatizado, haciendo especial hincapié en
las actualizaciones y particularidades de este grupo de edad.

Palabras clave: Politraumatismo pedidtrico; Trauma
infantil; Reanimacién inicial; ABCDE; Abuso infantil; Acci-
dente pedidtrico.

ABSTRACT

Pediatric trauma is the leading cause of mortality in
children, but it comprises a almost insignificant part of the
overall politraumatic events in the hole population. Pedia-
tric attention used to be a copy of the well-developed adult
trauma protocols, but, thanks to a great concienciation cam-
paigns carry on for the governments specific pediatric trau-
ma scores and protocols has been developed. The aim of this
review is to provide a global overview of the current-state in

this issue as well as to emphasize on pediatric particularities
and actualizations.

Key words: Pediatric politrauma; Child trauma; Initial
resuscitation; ABCDE; Child abuse; Child injury.

INTRODUCCION

El trauma pedidtrico es la principal causa de mortalidad
en el paciente pedidtrico, pero a pesar de esto sigue siendo
mucho menor su incidencia respecto al trauma adulto. En el
pasado la atencion se limitaba a extrapolar los conocimientos
adquiridos en el adulto para atender a los nifios. En el afio
2000 se iniciaron campafias de prevencién y concienciacién
que derivaron en disminucién de la mortalidad infantil por
esta causa de manera global, aunque la tasa de muerte por
accidente en nifios menores de un afio ha aumentado®.

Queremos en este articulo hacer una revisién del esta-
do actual de la atencién inicial y remarcar ciertos aspectos
y condiciones que se han introducido recientemente, han
cambiado o que representan retos actuales en el manejo del
paciente pedidtrico, como es el abuso infantil.

CLASIFICACION INICIAL DEL NINO
POLITRAUMATIZADO

La clasificacion del trauma en el nifio nace como instru-
mento de prevencién terciaria, con la idea de identificar a los
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Figura 1. Escala de Glasgow pedidtrica.

nifios con politraumatismo severo en la fase prehospitalaria
y decidir el mejor manejo desde ese primer momento®3.

El sistema de clasificacién ideal debe ser simple, facil de

calcular y ser capaz de incluir todos los pacientes, indepen-
dientemente del medio de traumatismo. Existen diversas
escalas validadas, algunas de las cuales se ha adaptado al
paciente pedidtrico, pero ninguna de ellas ha demostrado
en los estudios realizados ser superior a las generales. Las
mads usadas para el triaje inicial son:
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Escala de Glasgow (Fig. 1). A pesar de ser una herra-
mienta ampliamente validada para la categorizacién del
paciente politraumatizado, ha tenido que adaptarse para
su uso en la infancia. La edad pedidtrica comprende dis-
tintas etapas de la maduracién personal, con diferentes
comportamientos y un porcentaje de pacientes que no
hablan atin. Se ha probado a usar solo el componente
motor de esta escala para salvar este problema, pero atin
no existen estudios randomizados que avalen su supe-
rioridad frente a la escala entera.

Indice de trauma pediatrico (Pediatric Trauma Support).
Es un score puramente pedidtrico en el que se miden seis
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Parametro
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Figura 2. Indice de trauma pediétrico.

pardmetros (Fig. 2). Tiene una buena correlacién con el
grado de severidad, la mortalidad y la necesidad de trans-
porte urgente a centro de trauma pediatrico. Sin embargo,
ha demostrado ser muy pobre en caso de lesion hepdtica
0 esplénica en nifios con trauma abdominal cerrado. Mide
seis pardmetros: peso, via aérea, presion arterial, estado
neuroldgico, presencia de heridas y fracturas. Otorgando-
le una puntuacién de +2, 1y -1 a cada uno dellos. Un ITP
inferior a 8 indica que debe ser trasladado a un hospital
terciario y existe riesgo de mortalidad.

ASPTS (Age-Scpecific Pediatric Trauma Score). Ajusta los
pardmetros de frecuencia respiratoria, pulso y presién
sanguinea a valores especificos de la edad pedidtrica y los
combina con la escala de Glasgow. Atin no estd validado
en nifios.

En cualquier sistema de clasificacién inicial se debe

reflejar ademads el mecanismo del dafio, puesto que este
estd directamente relacionado con la mortalidad en la edad
pedidtrica y la evolucién funcional.



CARACTERISTICAS ESPECIALES DEL NINO
POLITRAUMATIZADO

Los nifios presentan caracteristicas particulares en cuanto
a anatomia, fisiologfa y psicologfa®:

Anatomia

Vi aérea: mucho més dificil de asegurar que en el adulto.
Los nifios presentan amigdalas grandes en bocas peque-
fias, por lo que tienen una gran predisposicién a obstruc-
cién de la via aérea en caso de pérdida parcial o total de
conciencia. La laringe estd mds anterior y la trdquea es
mads corta, por ello la intubacién endotraqueal es més
dificultosa. La respiracion del nifio es mayormente dia-
fragmatica, con lo que la distensién abdominal marcada
puede dificultar la ventilacién.

o Cabeza: hasta los 8 afios mds 0 menos, la cabeza supone
un porcentaje importante de la superficie corporal con lo
que un traumatismo cerrado en cualquier zona corporal
es muy probable que asocie traumatismo craneoencefa-
lico también.

e Cerebro: mayor tolerancia a un hematoma intracraneal.

*  Médula espinal: elevado riesgo de lesiones sin anomalia
radioldgica (SCIWORA).

o Térax: la cavidad tordcica es mds flexible con lo que los
traumatismo pulmonares raramente se asocian a frac-
turas costales, y son més propensos a los neumotérax a
tension.

Abdomen: mayor exposicion de higado y bazo a trauma-
tismo directo.

*  Musculoesquelético: su esqueleto es mds flexible, con lo
que pueden presentar graves lesiones internas sin frac-
turas visibles. Tienen menos predisposicién al sangrado
en fracturas aisladas y, generalmente, no causan inesta-
bilidad hemodindmica.

*  Sistema vascular: mas dificil lograr un acceso venoso.

Fisiologia

*  Pardmetros vitales: mayor frecuencia cardiaca y respira-
toria en los nifios y menor presién sanguinea.

*  Metabolismo: propension a la hipotermia y, por tanto,
a la acidosis y pérdida de liquido por mayor superfi-
cie corporal en relacién al peso y una tasa metabdlica
mayor.

*  Respiracién y ventilacion: la hipoxia en los nifios se estable-
ce de manera muy rdpida ante una ventilacién inadecua-
day es la causa mds frecuente de parada cardiaca en este
grupo de edad. La distensién géstrica causa compromiso
respiratorio y bradicardia mediada por el vago.

A.R. TARDAGUILA CALVO Y COLS.

®  Shock: los primeros sintomas de shock en los nifios son
taquicardia y mala perfusion, apareciendo la hipotensién
de forma tardia y brusca.

MANEJO INICIAL DEL NINO POLITRAUMATIZADO

El objetivo del manejo serd evaluar las lesiones, determi-
nar las prioridades y realizar las maniobras criticas.

La muerte en cualquier politraumatizado se da en tres
etapas de la atencién®:

*  Primer pico de muerte: segundos y minutos inmediatos
tras el traumatismo. Solo evitable con la prevencién.

e Segundo pico: minutos a horas tras el traumatismo. Hora
de oro en la que un manejo protocolizado puede dismi-
nuir la mortalidad y mejorar la evolucién.

o Tercer pico: dias y semanas tras el accidente.

Asi, la atenci6n inicial sistematizada y protocolizada dis-
minuye la mortalidad en las primeras horas tras el accidente.
Ante cualquier nifio traumatizado realizaremos la asisten-
cia en dos fases que deben ser llevadas a cabo de manera
secuencial y lo mds rdpidamente posible:

1. Atencién inicial: ABCDE. Lo llevaremos a cabo en fun-
cién de si el paciente estd estable o inestable.

2. Centrar el escenario del traumatismo: tipo de lesién y
localizacién anatémica. En funcién de esta informacién
decidiremos sobre el traslado al centro mds apropiado
y en las condiciones mds seguras.

El primer paso consiste en asignar al paciente a un grupo
en funcién de sus signos vitales, para poder iniciar la reani-
macion inicial o ABCDE:

1. Paciente estable, signos vitales normales o sin evidencia
de lesiones que amenacen la vida de manera inminente.
Hay que tener en cuenta que muchos de los nifios poli-
traumatizados que requieren hospitalizacién y cuidados
especializados aparecen inicialmente como estables, por
lo que el objetivo es identificar cudles son de alto riesgo
basdndonos en el mecanismo y los hallazgos fisicos.
En estos pacientes realizaremos como siempre la evalua-
cién primaria (ABCDE), que serd por lo general normal,
salvo taquicardia. Es importante discernir si esta se debe
ala ansiedad o es el prédromo de un shock. En los nifios,
la comunicacién serd mds complicada que en los adultos
y es imperativo conocer sus reacciones vitales para no
realizar interpretaciones erréneas.

La evaluacién secundaria nos permitird catalogar los

dafios y la probabilidad de lesiones subyacentes a fin

de llevar a cabo las acciones terapéuticas o de traslado
mds pertinentes.

BOLETIN DE LA SOCIEDAD DE PEDIATRIA DE ASTURIAS, CANTABRIA, CASTILLA'Y LEON 63



2.

64

Actualizacién en politrauma pediatrico

Paciente inestable, signos vitales anormales o lesiones

aparentemente criticas. En este paciente, evaluacién y

manejo serdn realizadas en la atencién inicial siguiendo el

orden de prioridad ampliamente conocido, el ABCDE de
la reanimaci6n. A continuacién lo resumimos brevemente
amodo de recuerdo remarcando solo algunas novedades.

A: Via aérea y control cervical (airway). Un nifio que

llora tiene por definicién la via aérea permeable. En
caso de que el nifio esté inconsciente y no consiga-
mos una permeabilidad eficiente habrd que valorar
una intubacién precoz antes de que se establezca la
hipoxia, que es la condicién mds frecuentemente res-
ponsable de parada cardiorrespiratoria en el paciente
pedidtrico politraumatizado®.
La apertura de la via aérea en posicion cervical neutra
en los nifios precisa una colocacién diferente a la de
los adultos, colocando un rodillo bajo los hombros
y la espalda (y no en la cabeza).

B: Respiracion y ventilacién (breathing). Es importante
de nuevo sospechar la posibilidad de un neumotérax
a tensién, dada su mayor frecuencia en los nifios.
Siempre colocar oxigenoterapia para prevenir la
hipoxemia. Valorar todas las condiciones que requie-
ran actuacion emergente.

C: Circulacién y control de hemorragias (circulation).
Probablemente sea el campo que mds cambios esta
experimentando en los dltimos 5 afios?”.

La hipovolemia es la causa mds frecuente de shock en
el paciente pedidtrico politraumatizado®” y su trata-
miento es el punto clave de este apartado. La pérdida
sanguinea inicial se verd compensada con taquicardia
y vasoconstriccién, siendo la hipotensién tardia, como
ya remarcamos. Como siempre habrd que controlar
la pérdida sanguinea directa y realizar una reposi-
cién de volumen adaptada a la pérdida de liquidos.
Una sobrehidratacién puede ser tan dafiina como la
propia hipovolemia, habiéndose visto en un estudio
que hasta el 12% de los pacientes politraumatizados
presentaron complicaciones asociadas directamente
a esta sobrecarga consistentes en derrame pleural y
ascitis®. No se ha demostrado superioridad del Rin-
ger lactato sobre el suero salino en la reposicion inicial
hasta los 60 ml/kg, aunque si es importante al realizar
la reposicién conocer que el Ringer lactato no debe
ser administrado por la misma via que los derivados
sanguineos por el riesgo de formacién de codgulos®.
En los nifios que no responden répidamente a la repo-
sicién inicial con cristaloides, se debe reponer la vole-
mia con derivados sanguineos, puesto que persistir
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en este punto en el uso de cristaloides puede tener
un efecto negativo en la mortalidad y en el tiempo
de ingreso en unidad de cuidados intensivos?”. La
transfusion masiva se define como una estrategia
de manejo del paciente inestable consistente en la
administracién de grandes voltimenes de sangre en
cortos periodos de tiempo, en general se entienden
como tales la transfusién de més del 50% del volu-
men corporal en 3 horas o del total de la volemia en
24 horas y su uso va ganando popularidad en los
nifios, puesto que parece tener un impacto positivo
en la evolucién. Debe ser una estrategia enmarcada
siempre en protocolos de transfusion junto a plasma
fresco congelado, crioprecipitados y plaquetas a fin
de disminuir el riesgo de coagulopatia que acarrea™),
pero a pesar de todo atn no se han desarrollado
protocolos especificos de transfusién masiva en la
poblacién pedidtrica, a diferencia de los adultos®10.
Por dltimo, merece la pena remarcar las nuevas reco-
mendaciones de introduccién rutinaria del 4cido tra-
nexamico en el tratamiento inicial del paciente pedia-
trico politraumatizado”!) para evitar la coagulopatia
y mejorar la evolucién neuroldgica y disminuir la
mortalidad. De nuevo no existen estudios randomi-
zados que demuestren su eficacia y seguridad.

: Evaluacion neurolégica (disability). Especial aten-

ci6én a signos de hipertension intracraneal, mante-
ner siempre una saturacién de oxigeno mayor del
95% para evitar dafio cerebral afiadido y evitar la
resucitacién permisiva o de bajo flujo, de moda en
la poblacién adulta, por el riesgo de hipoperfusion
cerebral afiadida en el paciente pedidtrico.
Exposicién y control de la hipotermia (exposure).
Aunque evidentemente necesaria, la mayor predis-
posici6n a la hipotermia en el nifio hace que la expo-
sicion corporal y evaluacién corporal total deba ser
realizada lo mds rdpida y eficientemente posible y
contrarrestar siempre la pérdida de calor generada
con la infusién de sueros templado, oxigeno humidi-
ficado caliente y la cobertura precoz con mantas. La
hipotermia afecta a pardmetros biolgicos en el nifio:
funcién cognitiva, funcién cardiaca y coagulacion.

El segundo paso consiste en clasificar el dafio, puesto
que como vimos previamente influird directamente sobre
la morbimortalidad y nos guiard en las decisiones futuras.
Segtin la extensién:

— Politraumatizado: si presenta dafio en dos o mds dreas

corporales.

— Traumatismo simple: solo un drea corporal.



* Segtn el tipo:

- Cerrado: debemos sospechar lesiones mtiltiples de
moderada severidad. Supone el 90% del trauma pedié-
trico.

— Penetrante: en aumento tltimamente debido a la vio-
lencia intencionada.

* Segtn la severidad:

- Mecanismo de alto riesgo: mds posibilidades de encon-
trarnos ante un paciente inestable o potencialmente
inestable y por tanto que precisa por el mecanismo
en si traslado a un centro de referencia pediatrico.

- Mecanismo de bajo riesgo.

* Segtn la localizacién en el paciente estable:

- Traumatismo craneoencefdlico: establecer en base a
unos criterios muy definidos la posibilidad de nece-
sitar evaluacién por neurocirugfa.

— Traumatismo tordcico: en aumento a expensas de
mecanismos penetrantes y en general se suele encon-
trar asociado a otros traumatismos (politrauma). Dado
que la sintomatologfa inicial puede ser inespecifica, y
que hay mecanismos a priori de bajo riesgo que pue-
den ser muy dafiinos, por ejemplo balonazos, en la
atencién inicial se debe considerar cuidadosamente
la posibilidad de precisar atencién especifica en este
campo.

- Traumatismo abdominal: generalmente secundario a
un traumatismo cerrado y sin correlacion con lesiones
externas. Debe ser reevaluado constantemente.

MANEJO SECUNDARIO DEL NINO
POLITRAUMATIZADO

Gracias a la cuidadosa evaluacién primaria y secunda-
ria se habrd estabilizado al paciente inestable tratando las
lesiones que amenacen directamente la vida y se habra reali-
zado el traslado al centro de referencia de los pacientes mds
graves o aquellos estables de mds riesgo. Es en este centro
donde se realizard el tratamiento especifico de cada lesién,
que escapa al objeto de este articulo, queriendo solo destacar
aqui el papel que empiezan a jugar en el manejo del pacien-
te pedidtrico las técnicas endovasculares!? y minimamente
invasivas, a las que dedicaremos un apartado especifico.

PAPEL DE LA LAPAROSCOPIA

Aunque el uso de la laparoscopia como medida diagnés-
tica en caso de politraumatismo fue descrito por primera vez

A.R. TARDAGUILA CALVO Y COLS.

en nifios en 197313, no ha sido una medida popularizada

hasta hace pocos afios, aunque estd ganando fuerza en los

siguientes contextos:

*  Laparoscopia en politraumatismo como modalidad diagndsti-
ca: aunque el traumatismo intraabdominal cerrado solo
afecta a un 10-15% de los nifios politraumatizados®),
el retraso en su diagndstico puede tener consecuencias
fatales, mientras que la sobreactuacién en forma de
laparotomia innecesaria incrementa marcadamente la
morbilidad de estos pacientes. Lo mismo sucede con el
traumatismo penetrante. E1 FAST (Focused Abdominal
Sonography for Trauma), herramienta diagndstica validada
en adultos para el screening del dafio intraabdominal,
ha demostrado baja especificidad y sensibilidad en la
poblacién pedidtrica® y la TAC con contraste, con gran
especificidad para lesiones de viscera s6lida, presenta
una alta tasa de falsos negativos para lesiones mesenté-
ricas, intestinales y diafragmadticas. Es en este escenario
donde la laparoscopia ha ganado su papel. Por tanto,
se indica en pacientes con liquido libre sin evidencia de
lesién de viscera hueca o engrosamiento de asas en la
TAC, habiéndose demostrado una herramienta til4.

o Toracoscopia en traumatismo penetrante tordcico: aunque
adn no validada, se empieza a considerar como el gold
standard en lesiones con este mecanismo por ser tanto
diagnéstica como terapéutica, sustituyendo a la toraco-
tomia.

MECANISMOS PARTICULARES

*  Quemaduras: causa muy frecuente de trauma en la infan-
cia, con diferente mecanismo en funcién de la edad
(escaldadura en nifios menores de 5 afios y por llama en
adolescentes) lo que, sin embargo, no afecta a su manejo.
El retraso en la fluidoterapia mds alld de dos horas tras
la lesi6n ha demostrado un incremento en la incidencia
de sepsis y mortalidad, por lo que es imperativo incidir
en la C de la atencion inicial a estos pacientes, siguiendo
las nuevas indicaciones. El manejo de la lesién cutdnea
debe realizarse en funcién de la profundidad y extensién.
Se han desarrollado apdsitos especificos que minimizan
el ndmero e invasividad de las curas, permitiendo ade-
mads evitar la pérdida de calor inicial y la contaminacién.
Ademds, el uso precoz de sustitutos cutdneos en que-
maduras extensas ha demostrado disminuir la estancia
hospitalaria y el tiempo de curacién del drea donante(.

*  Politraumatismo en zona de guerra: las lesiones en zona
de combate en nifios son principalmente por explosién
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y disparo. A partir de la guerra de Iraq, se han creado
protocolos especificos de abordaje del trauma en el nifio
durante los conflictos armados en los que se sistemati-
za el cuidado con unos objetivos muy claros: lograr la
supervivencia, salvar los miembros y tratar las lesiones
que amenazan directamente la vista(6).

o Abuso®19: desgraciadamente es una manera de politrau-
matismo pedidtrico mds frecuente de lo esperado, en la
que no solo urge tratar las lesiones iniciales, sino proteger
al nifio de la persistencia del abuso y el riesgo de lesiones
atin mds graves. Se sabe que un nifio en el que no se
detecta el abuso en la primera presentacién tiene un 10%
de posibilidades de fallecer por persistencia del abuso.
Ante un nifio con lesiones que nos hagan sospechar abu-
so, la primera persona que realice la historia debe ser un
especialista familiarizado con la psicologia infantil®®), por
ejemplo repetir muchas veces una pregunta puede llevar
a pensar al nifio que su primera respuesta fue incorrecta
e impedir la obtencién de mds datos.

Las lesiones que nos deben hacer sospechar abuso son

(Tabla I):

* Lesiones que no son consistentes con la historia referida.

* Lesiones mds frecuentemente asociadas con abuso: por
ejemplo, escaldaduras simétricas en las piernas.

* Muiltiples fracturas en diferente fase de cicatrizacion.
Se debe valorar el ingreso hospitalario en todo nifio

sospechoso de ser victima de abuso a fin de protegerle de

manera inmediata.

HERRAMIENTAS DE EVALUACION DEL TRAUMA
PEDIATRICO

Se sabe que los eventos traumaticos vividos en la infancia
causardn problemas sociales, neuropsiquidtricos y de salud
fisica en las fases posteriores y la vida adulta.

El periodo postraumadtico agudo se caracteriza por un
intento del nifio para reorganizar, reevaluar y restaurar su
mundo antes del trauma. Actuar en este momento puede
ayudar a minimizar las secuelas posteriores.

Todo profesional dedicado a la atencién al paciente
pedidtrico estard en algiin momento en contacto con un
nifio que sufre o ha sufrido algtn tipo de politraumatismo
y debemos conocer que la fase final de su atencién es la
dedicada a las secuelas psicolégicas.

Se han desarrollado herramientas especificas para valorar
el impacto directo sobre el nifio, identificar precozmente el
sindrome por estrés postraumatico y los multiples sintomas
de trauma®.
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TABLAL ~ LESIONES ALTAMENTE SUGESTIVAS DE ABUSO.

Hematomas

¢ Cualquier hematoma en un nifio menor de 6 meses

¢ M4s de un hematoma en un nifio en época premotora o mds
de dos en época de gateo

* Hematomas en torso, oreja, cuello o nalgas

¢ Hematomas con patrén de objeto (cinturén, cuchara...)

¢ Marcas de mordisco humano

Lesiones en cavidad oral

* Lesiones labiales en nifio que no deambula

¢ Lesién de frenillo labial en nifio que no camina

* Lesiones y laceraciones en lengua en nifio que no camina

¢ Lesiones en mucosa oral o paladar en nifio no deambulante
¢ Lesiones en piezas dentales sin explicacién plausible

¢ Fractura maxilar o mandibular sin explicacién plausible

Quemaduras

* Quemaduras en menores de cinco afios que no encajan con
un mecanismo accidental

¢ Escaldaduras con patrén de inmersién con una linea
definida y afectacién bilateral simétrica. O en las piernas y /o
periné

* Quemaduras con bordes muy definidos y con tatuaje de
objeto definido (plancha, cigarro...)

* Quemaduras por cigarro con centro muy profundo

Fracturas

¢ Costales

¢ Esternales, escapulares o apdfisis espinosas

e Fracturas de huesos largos en nifio no deambulante

¢ Fracturas mdltiples en diferentes fases de consolidacién

e Fracturas agudas bilaterales de huesos largos

e Fracturas de cuerpos vertebrales en ausencia de mecanismo
de alto impacto

¢ Fracturas digitales en nifios menores de 36 meses

* Separaci6n de epifisis

¢ Fractura craneales severas en menores de 18 meses

Lesiones severas sin mecanismo claro

¢ Hematoma subdural, hemorragias retinianas sin
traumatismo de alto impacto en ptiblico como caida o
accidente de tréfico

¢ Lesiones intracraneales sin traumatismo claro

¢ Traumatismo abdominal con lesién de 6rgano sélido o
intestinal sin mecanismo de alto impacto

CONCLUSION

Existen muchos y muy diversos mecanismos de poli-
traumatismo en la edad pedidtrica, debemos conocer las
fases de la atenci6n al paciente politraumatizado para lograr
que el manejo sea 6ptimo, en un primer tiempo se logrard
disminuir la mortalidad y secuelas fisicas y en un segundo
las psicoldgicas.

Las particularidades del paciente pedidtrico en cuanto
a fisioanatomia y desarrollo madurativo han llevado a la



creacién de herramientas especiales de valoracién del dafio
fisico y emocional que debemos conocer.
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